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Editorial

Introducción

El Grupo de Trabajo de Dermatología Pediátrica de la SEPEAP, 
DERMAPED, es un pilar fundamental para mejorar la atención de 
los niños y adolescentes con una mirada especializada y sensible a 

las enfermedades cutáneas. Su existencia permite un abordaje integral, 
actualizado y adaptado a las particularidades de la edad pediátrica, 
además de fomentar la investigación, la formación continua y pro-
mover el trabajo interdisciplinario entre profesionales, facilitando el 
diagnóstico y tratamiento oportuno, con el apoyo tanto a los pacientes 
como a sus familias.

Grupo de Trabajo de Dermatología Pediátrica 
de la SEPEAP

La piel no solo es el órgano más grande del cuerpo humano, sino 
también una primera línea de defensa, un indicador de salud sistémica 
y un reflejo del entorno físico, emocional y social del niño. Los niños 
no son adultos en miniatura. Su piel es más fina y sensible, con una 
función de barrera protectora más débil, particularmente vulnerable a 
factores externos, como alérgenos, irritantes, radiación solar, infec-
ciones o enfermedades autoinmunes con características propias, que 
van experimentando cambios acelerados con la edad. Sus respuestas 
inmunológicas y sus enfermedades presentan características únicas 
que exigen un enfoque diagnóstico y terapéutico especializado.

Los problemas dermatológicos suponen un motivo de consulta muy 
habitual en las consultas de pediatría de Atención Primaria (AP); se 
estima que, entre un 5 % y un 30 % de las consultas de pediatría en AP, 
se deben a problemas dermatológicos(1) y alrededor del 10 % al 15 % 
de los pacientes atendidos en consultas de dermatología son meno-
res de 16 años de edad, lo que refuerza la importancia de la formación 
dermatológica para los profesionales pediátricos.

En un mundo médico en constante evolución, en la SEPEAP surge la 
necesidad de crear un Grupo de Trabajo de pediatras de ámbito nacional 
con formación dermatológica, que se ha consolidado como un referente 

nacional en el abordaje y difusión del conocimiento sobre las enfer-
medades cutáneas infantiles en pediatría de AP a lo largo de la última 
década, DERMAPED. Este grupo, coordinado por la pediatra Dra. Begoña 
Pelegrín López desde el año 2015, está formado por varios pediatras de 
AP en diferentes comunidades autónomas de España: Región de Murcia, 
Madrid, Andalucía, Aragón, Galicia y Extremadura, asociados a la SEPEAP 
con interés y formación de las particularidades de la piel y avalados 
por dermatólogos pediátricos que reafirman nuestro compromiso con la 
excelencia clínica, la formación continua y la investigación colaborativa.

Como grupo, nuestro OBJETIVO PRINCIPAL es ser una herra-
mienta útil para proveer el mejor cuidado de la piel de los niños y nues-
tros OBJETIVOS ESPECÍFICOS son: a) Asesorar a los profesionales 
para cuidar adecuadamente la piel de los niños en las diferentes edades 
pediátricas, así como el uso óptimo de las diferentes galénicas de pro-
ductos cutáneos en función de las necesidades del niño; b) Proteger 
adecuadamente la piel de los niños en situaciones como la exposición 
solar y similares; c) Promover y realizar trabajos, así como estudios de 
investigación para la mejor gestión del conocimiento en dermatología 
pediátrica; d) Definir los tratamientos en las diferentes patologías 
pediátricas con el criterio de tratamiento e invasividad mínima y confort 
máximo en la piel infantil, que es bastante diferente de la piel adulta en 
su estructura, función y respuesta a las enfermedades; y e) Fomentar 
la hidratación cutánea como el medio óptimo para obtener la mejor 
salud posible de la piel de los niños.

Desde su creación, nuestras principales 
actividades han sido:

La ELABORACIÓN Y DIFUSIÓN de materiales docentes y guías 
clínicas, “Guías” basadas en evidencia científica para el diagnóstico, 
tratamiento y manejo de variadas enfermedades, así como los últimos 
avances y actualizaciones de dichas enfermedades, como, por ejemplo: 
“Guía de consulta rápida en dermatitis atópica en Aten-
ción Primaria” en el año 2021-2022, la primera y segunda edición, 
respectivamente(2); las guías: “Dermatitis atópica y el sol”(3), 
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“Signos y síntomas a tener en cuenta con la llegada 
del invierno en dermatitis atópica para pediatría” (4); y 
la “Guía de recomendaciones prácticas en pediatría. 
Dermatitis atópica” (11), todas ellas en el año 2023. La guía “Una 
nueva alternativa para el tratamiento de la dermatitis 
infectada” (5), en el 2024. Posteriormente, hemos dado a conocer 
a través de webinars, bien como moderadores o como ponentes, el 
contenido de la mayoría de estas guías, acompañados de dermatólogos 
de prestigio internacional.

LA ORGANIZACIÓN de cursos formativos online, como el de Der-
matología Pediátrica en Atención Primaria (6), elaborado 
por especialistas dermatólogos dedicados en exclusiva a la pediatría, 
así como por pediatras de asistencia primaria pertenecientes al Grupo de 
Dermatología Pediátrica de la SEPEAP, DERMAPED. El objetivo de este 
curso ha sido dar a conocer las patologías dermatológicas más frecuentes 
que nos encontramos en nuestras consultas, diagnosticarlas y valorar 
los tratamientos adecuados a dichas enfermedades y, si el caso lo exige, 
derivar al especialista aquellos que requieran su intervención. Consta 
de 12 módulos con contenido visual y exposición teórica, con posterior 
evaluación de conocimientos para la correspondiente acreditación.

Durante el año 2021, tras la pandemia de COVID-19, elaboramos 
una guía sobre Recomendaciones para la entrevista tele-
fónica en dermatología pediátrica (7), para facilitar al pediatra 
la consulta dermatológica telefónicamente.

En el año 2023 realizamos un Curso de Dermatoscopia online: 
“Dermatoscopia básica para pediatras y Atención Pri-
maria” (8), dirigido a médicos de familia y pediatras, que ofrece las 
herramientas necesarias para poder entender la terminología, dominar 
las características dermatoscópicas y conocer los distintos métodos 
diagnósticos y los distintos algoritmos, que se pueden emplear para 
el diagnóstico y tratamiento de las lesiones sobre las que se aplica el 
dermatoscopio, compuesto por 3 módulos y un caso clínico. Poste-
riormente, elaboramos el tríptico de bolsillo basado en este curso, para 
ayuda diaria en nuestras consultas.

Hemos realizado la 1ª fase del curso online “Differential diag-
nosis in dermopediatry” (9) tras alcanzar un acuerdo de formación y 
de alta calidad en exclusiva para los pediatras españoles con la American 
Academy of Pediatrics. Un programa de formación especializado en 
dermopediatría que permita, bajo una vertiente eminentemente práctica, 
orientada a la práctica clínica, determinada por un grueso de demanda 
asistencial de consultas relacionadas con la dermatología infantil, una 
mejora del conocimiento científico que redunde en beneficio de la aten-
ción de la población infantil de nuestro país. Curso interactivo de 2 años 
de duración (3 módulos/año). Acreditado por el Sistema Nacional de 
Salud, con un contenido tutorial basado en el libro “Pediatric Dermato-
logy: A Quick Reference”. Actualmente, estamos en la 2ª fase del curso, 
pendientes de realizar, al finalizar el 3er módulo, los Talleres Presenciales, 
con participación online de tutores dermatólogos y pediatras americanos.

Este año, publicaremos la guía “Dermatitis atópica. Avances 
y criterios de derivación” (10) en la que, como dice su título, 
actualizaremos los últimos tratamientos basados en medicamento 
biológico, perteneciente a la clase de los anticuerpos monoclonales 
para el tratamiento de la dermatitis atópica.

Desde hace ocho años, dirigidas por la Dra. Begoña Pelegrín, se 
organizan las Jornadas Nacionales de Dermatología Pediá-
trica de la SEPEAP en Murcia, con la participación de dermatólogos 

pediátricos de prestigio nacional e internacional, siendo consideradas 
un referente de formación de dermatología pediátrica. Este año, se cele-
brará el 7 y 8 de noviembre en Murcia la VII edición. En estas Jornadas, 
desde hace 3 años, se celebra el concurso “BOOM de la dermatología 
pediátrica”, con el objetivo de poner a prueba entre los asistentes los 
conocimientos en dermatología de forma divertida y competitiva, a 
través de preguntas-respuestas rápidas. El máximo acertante obtiene 
como premio un dermatoscopio donado por la Fundación Prandi.

Nuestra actividad también abarca la participación activa en el Con-
greso Nacional de la SEPEAP, año tras año a través de cursos pre-
congreso, seminarios y talleres, dinamizando espacios de encuentro, 
reflexión y resolución de dudas prácticas, permitiendo a los clínicos 
actualizar sus competencias en dermatología pediátrica.

En el año 2023 participamos en el 37 Congreso Nacional de la 
SEPEAP en Gijón, con la charla “Un viaje por la piel”, que, como su 
título indica, viajamos a través de la piel en la dermatitis atópica. Este 
año hemos participado en el Congreso Nacional de AEP, con la ponencia 
“Dermatología pediátrica a través de los años”.

Como grupo, tenemos la necesidad de generar un impulso a la 
investigación, así como a la cooperación multidisciplinar, siendo uno de 
los pilares del grupo integrar a los nuevos profesionales, promoviendo 
su formación específica en dermatología pediátrica y su participación 
activa en las actividades propuestas, con la apertura a la participa-
ción de médicos residentes y jóvenes pediatras.

Ya, desde hace unos años, nos adaptamos a los nuevos retos actua-
les, relacionados con la evolución de la medicina, la tecnología, las 
expectativas de los pacientes y los cambios sociales, telemedicina, 
consultas virtuales, avances tecnológicos, nuevas herramientas de 
diagnóstico, personalización de tratamientos y colaboración interdis-
ciplinaria. El grupo dermatológico DERMAPED debe mantenerse flexible 
y adaptarse a los cambios rápidos que están ocurriendo en la medicina, 
la tecnología y las demandas sociales. Esto requiere una inversión 
en formación, tecnología y colaboración interdisciplinaria. Al mismo 
tiempo, se debe prestar atención a las necesidades de los pacientes, 
proporcionando atención personalizada y promoviendo la educación 
sobre la prevención y el autocuidado.
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Introducción

A ún no somos plenamente conscientes del impacto de la 
inteligencia artificial (IA) en los procesos de transformación 
que está viviendo el sector sanitario en todo el mundo.

Son ya muchos quienes consideran que estamos asistiendo 
a una “Cuarta Revolución Industrial”(1) en la que la IA, la edición 
genética o la robótica están redefiniendo integralmente la atención 
médica, desde la gestión de los sistemas de salud a la asistencia. 
También está contribuyendo a la agilización de las tareas administra-
tivas o a la optimización de los procesos de investigación, formación 
y actualización científica de los profesionales(2).

La pediatría no es ajena a este proceso. El número de artículos 
y estudios sobre inteligencia artificial en el ámbito pediátrico ha 
experimentado un crecimiento casi exponencial desde 2016 y no 
parece que la tendencia vaya a cambiar en los próximos años(3).

Como otros especialistas, los pediatras ya están teniendo 
acceso a nuevas herramientas y desarrollos basados en Machine 
Learning (ML), que están posibilitando el diagnóstico más temprano 
y preciso de algunas enfermedades, lo que les facilita una mejor 
toma de decisiones clínicas(4). 

Con el objetivo de facilitar la incorporación responsable de 
estas tecnologías en la práctica diaria de los profesionales, esta 
publicación tiene como propósito proporcionar a los interesados 
una visión general sobre las tecnologías que hacen posible la IA.

También exploraremos algunas de las aplicaciones más rele-
vantes de la IA en pediatría con una visión crítica. Analizaremos su 
actual alcance, limitaciones, ventajas y los desafíos que supone su 
incorporación a la pediatría.

Conceptos clave de la inteligencia artificial
Conocer las bases tecnológicas de la IA es uno de los factores 

imprescindibles para que los pediatras se acerquen a estas tecno-
logías con seguridad.

En la primera parte de esta publicación, repasaremos algunos 
de sus conceptos clave, empezando por el de la inteligencia arti-
ficial (IA), que se define, habitualmente, como una disciplina de la 
informática orientada al desarrollo de sistemas computacionales 

capaces de ejecutar tareas que, por su naturaleza, exigen capaci-
dades cognitivas propias de la inteligencia humana, como puede 
ser la percepción, la memoria, el aprendizaje a partir de datos, la 
comprensión del lenguaje natural, el razonamiento o la toma de 
decisiones.

El paradigma de la investigación de estos sistemas ha variado 
a lo largo de su historia, cuyo origen se remonta a los años 1950. 
En las primeras décadas de desarrollo, los investigadores centraron 
sus esfuerzos en construir herramientas basadas en el llamado 
“razonamiento simbólico”: sistemas expertos que, para resolver 
problemas, utilizan reglas codificadas por especialistas.

Como respuesta a las limitaciones de estos primeros desarro-
llos, en la década de 1980 la investigación en IA experimentó un 
cambio en su paradigma fundamental, centrándose desde entonces 
en el aprendizaje automático (Machine Learning, ML), enfoque 
que es, desde entonces, hegemónico.

Y que, gracias a los avances informáticos en hardware y la dis-
ponibilidad de cantidades de datos y registros electrónicos gracias 
a Internet, ha experimentado en los últimos 20 años un notable 
crecimiento.

El aprendizaje automático (ML) es una subdisciplina de la IA, 
centrada en el desarrollo de algoritmos que permitan a las 

máquinas aprender de los datos y mejorar su rendimiento en 
tareas específicas sin necesidad de una programación explícita.

Inteligencia artificial e informática 
tradicional

A diferencia de la informática tradicional, en la que un pro-
gramador, hasta ahora humano, traduce a código informático las 
instrucciones y reglas que debe seguir un software para resolver 
una tarea, los sistemas ML encuentran las mejores soluciones para 
afrontarla de manera casi autónoma o, al menos, con una menor 
intervención humana, procesando grandes volúmenes de datos.

La construcción de este tipo de herramientas ML se lleva a cabo 
aplicando sobre ellas distintas técnicas estadísticas y computacio-
nales avanzadas, con el objetivo de identificar patrones y relaciones 
intrínsecas en dicha información.
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El resultado de este proceso de aprendizaje se denomina 
“modelo”, que es una representación computacional diseñada 
para resolver una tarea específica construida a partir de los datos 
procesados en su entrenamiento.

La segunda gran diferencia y ventaja de los modelos ML frente 
a la informática tradicional tiene que ver con su capacidad de adap-
tación para afrontar tareas y problemas complejos del mundo real.

Las herramientas construidas por la informática clásica son 
deterministas. Su respuesta será siempre igual hasta que no se 
modifiquen sus instrucciones de funcionamiento. Son sistemas de 
tipo determinista.

Por su parte, los modelos construidos con técnicas ML son 
capaces de identificar nuevas asociaciones en los datos si los expo-
nemos a información no conocida antes en su entrenamiento. De 
esta manera, puede adaptarse y mejorar su rendimiento de manera 
casi autónoma, como si aprendiera de la experiencia, tal y como 
hacen los pediatras a lo largo de su vida profesional.

Tanto, que algunos modelos de IA han logrado ya una precisión 
diagnóstica de enfermedades comunes comparable a la de pediatras 
experimentados, empleando su capacidad para procesar grandes 
volúmenes de información recogida en las historias clínicas elec-
trónicas de los pacientes(5).

El entrenamiento de los modelos
Para la construcción de estos sistemas, se emplean diferentes 

estrategias y técnicas de aprendizaje: supervisado, no supervisado, 
por refuerzo o el aprendizaje profundo (Deep Learning, DL), que, en 
los últimos 15 años, está acelerando de manera notable el desarrollo 
de mejores sistemas de IA.

Aprendizaje supervisado
El entrenamiento de este tipo de modelos se realiza aplicando 

técnicas matemáticas y estadísticas a conjuntos de datos previa-
mente etiquetados, como podrían ser pruebas de imagen clasifi-
cadas, como “presencia de lesión” o “niño sano”. Los sistemas 
pueden llegar a aprender a clasificar con notable precisión nuevas 
pruebas nunca vistas, facilitando así el diagnóstico de los pacientes.

También se están desarrollando modelos predictivos para la 
mejora de la toma de decisiones clínicas, gracias a su capacidad 
para estimar la probabilidad de que suceda un evento, por ejemplo, a 
la hora de realizar el cribado de pacientes candidatos a hospitaliza-
ción, para predecir el resultado de tratamientos de ortoqueratología 
infantil(6) o anticipar la aparición de sepsis graves hasta 8 horas 
antes que lo hagan herramientas tradicionales de cribado(7).

Aprendizaje no supervisado
Este tipo de aprendizaje se utiliza fundamentalmente para resol-

ver tareas de tipo descriptivo que permiten el agrupamiento de datos. 
Los modelos se entrenan con datos no etiquetados, con el objetivo 
de encontrar patrones, relaciones intrínsecas en ellos que sean 
útiles para su agrupamiento (clusterización).

El sistema desarrollado por Shi Y et al. es capaz de hasta seis 
fenotipos clínicos con implicaciones pronósticas en niños y ado-
lescentes con infección SARS-CoV-2(8).

Aprendizaje por refuerzo
El enfoque de este tipo de aprendizaje es distinto. El modelo 

aprenderá a lograr un objetivo mediante un ciclo iterativo de ensayo-

error. Cada ciclo de aprendizaje se traduce en una señal de recom-
pensa o penalización que modula sus respuestas futuras.

Muy recientemente, se han publicado los resultados de un 
modelo entrenado con técnicas de aprendizaje por refuerzo (Rein-
forcement Learning, RL), que es capaz de mejorar la predicción de 
hipoglucemia en pacientes pediátricos con DM1 con aproximada-
mente 30 minutos de antelación(9).

Aprendizaje profundo
Por último, mencionaremos el aprendizaje profundo (Deep Lear-

ning, DL), que es un subtipo del Machine Learning capaz de dar 
respuesta a problemas y tareas aún más complejas, gracias a su 
capacidad para procesar grandes volúmenes de datos etiquetados 
y no etiquetados utilizando redes neuronales.

Se está utilizando para mejorar la precisión y velocidad del 
diagnóstico y predicción de enfermedades pediátricas por imagen 
o el modelado de datos, o como herramienta de apoyo a la toma 
de decisiones clínicas y la planificación y personalización de tra-
tamientos en niños.

La capacidad de procesar el lenguaje natural de algunos de los 
modelos entrenados con este enfoque está ayudando a optimizar el 
flujo de trabajo clínico y asistencial de los pediatras y como herra-
mientas de soporte en los procesos de aprendizaje e investigación.

Los sistemas construidos con técnicas de Machine Learning 
pueden ser tan simples, como modelado estadístico de una regre-
sión lineal con técnicas de aprendizaje supervisado, o tan complejos 
como las redes neuronales de O3/O4 mini, dos de los últimos desa-
rrollos de inteligencia artificial generativa entrenadas con técnicas 
Deep Learning por OpenAI.

La inteligencia artificial es una disciplina académica 
perteneciente a la informática. 

Machine Learning (aprendizaje automático) es un enfoque 
dentro de la IA que nos permite construir herramientas 

de manera casi autónoma procesando datos. 
Deep Learning es una técnica específica del ML basada 

en redes neuronales profundas. 
Modelo es cada una de las herramientas construidas 

con técnicas ML/DL.

Todos estos métodos de aprendizaje tienen una base común: 
el aprendizaje basado en los datos de entrenamiento, que son los 
que, en último término, son responsables de la calidad y fiabilidad 
de los modelos.

Ramas de investigación y desarrollo de la IA
En la primera parte de este artículo hemos repasado algunos de 

los conceptos clave de la inteligencia artificial. Para facilitar la com-
prensión de sus aplicaciones prácticas a la pediatría, organizaremos 
las distintas soluciones en cinco grandes ramas de investigación 
y desarrollo.
•	 La percepción computacional. En esta rama agruparemos 

un conjunto muy heterogéneo de desarrollos de IA, que permiten 
a los sistemas informáticos recibir e interpretar información del 
mundo real, imitando los sentidos humanos.

	 En la última década, la IA ha logrado notables avances aplica-
dos a la visión artificial (imagen y vídeo), el procesamiento del 
sonido y reconocimiento del habla, la percepción táctil gracias 
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al desarrollo de sensores hápticos o el uso de sensores quí-
micos capaces de detectar y analizar compuestos asociados a 
enfermedades. 

	 También podemos incluir en esta rama los sistemas de monito-
rización dentro y fuera del entorno hospitalario que permiten la 
supervisión continua de parámetros relevantes de la salud del 
paciente pediátrico (temperatura, frecuencia cardiaca, saturación 
de oxígeno, presión arterial, niveles de glucosa...) por medio de 
dispositivos inteligentes.

	 Tal y como comentaremos a continuación, el modelado compu-
tacional de toda esta información abre la puerta a la generación 
de nuevo conocimiento (inteligencia artificial en apoyo de la 
investigación) y la mejora en la toma de decisiones clínicas.

•	 Generación de conocimiento y mejora en la toma de 
decisiones. Se refiere a la IA “tradicional” (también denomi-
nada inteligencia artificial discriminativa), que permite a los 
investigadores extraer conocimiento de grandes conjuntos de 
datos gracias al modelado estadístico computacional, aplicando 
técnicas Machine Learning y Deep Learning.

	 Desde mediados de la década de 2010, la atención de una gran 
parte de los investigadores se ha centrado en la creación de 
sistemas Machine Learning/Deep Learning, que faciliten a los 
profesionales el diagnóstico, pronóstico o planificación tera-
péutica de pacientes pediátricos con enfermedades infecciosas, 
metabólicas, neurológicas o genéticas, utilizando los datos clí-
nicos recogidos en los registros electrónicos de salud.

	 Modelos que, por ejemplo, están demostrando una notable 
precisión en la detección de sepsis y la predicción del dete-
rioro clínico en pacientes en unidades de cuidados intensivos 
neonatales y pediátricos, lo que, además de mejorar la asistencia 
y cuidados, permite la optimización de los recursos disponibles 
en ellas(7).

	 También están experimentando un notable avance los sistemas 
que facilitan la interpretación de pruebas de imagen (radiogra-
fías, resonancias magnéticas, ecocardiogramas...), haciendo 

más fácil la detección anticipada de patologías, como la neumo-
nía, tumores cerebrales o las anomalías cardiacas congénitas(1).

	 En endocrinología pediátrica, la IA se está empleando en la 
detección de hipoglucemia, el ajuste de las dosis de insulina, 
el cribado de retinopatía diabética, la determinación de la edad 
ósea y la detección de nódulos tiroideos(10).

	 En enfermedades crónicas, los sistemas de IA están facilitando 
la monitorización remota de pacientes pediátricos, la predicción 
de complicaciones o la estratificación del riesgo(11).

	 La lista de aplicaciones de esta rama de la inteligencia artificial 
en investigación es amplísima. Su uso en grandes conjuntos de 
datos (big data) está permitiendo encontrar patrones ocultos y 
relaciones profundas en la información, muy útiles a la hora de 
realizar clasificaciones, predicciones, la detección de valores 
atípicos o su clusterización.

•	 Procesamiento del lenguaje natural (PLN). Desde casi 
su nacimiento, como disciplina, los investigadores y desa-
rrolladores de la IA han tratado de resolver el problema de la 
comunicación hombre-máquina.

	 El reciente desarrollo de los grandes modelos de lenguaje (Large 
Language Models, LLM) logra que los sistemas informáticos 
sean capaces de recoger, procesar, interpretar y generar el len-
guaje humano. 

	 Da igual el formato (texto, audio...) o el idioma. Los modelos 
generativos de texto, de los que hablaremos más adelante, han 
resuelto muy eficazmente el reto del procesamiento del lenguaje 
natural (PLN) y la generación de voces sintéticas.

	 Esta tecnología está en la base de los nuevos chatbots inteligen-
tes de texto/vídeo o soluciones telefónicas, como la ofrecida por 
Lola de Tucuvi, un desarrollo español que permite el seguimiento 
controlado de pacientes(12).

	 O los sistemas de dictado/reconocimiento de voz (IA ambiental), 
que son capaces de recoger los datos clínicos relevantes de la 
conversación médico-paciente en consulta, transcribiéndolos 
de manera estructurada en la historia clínica digital.

Tabla I.  Distintas herramientas de inteligencia artificial generativa, como asistentes en la búsqueda, gestión de las fuentes, 
mejorar la ortografía, claridad, estilo y coherencia del texto

Búsqueda de fuentes 
de información

https://www.perplexity.ai/ Motor de respuesta conversacional basado en IA que procesa 
consultas –búsquedas– realizadas en lenguaje natural, generando 
respuestas basadas en información de distintas fuentes

https://elicit.com/ Plataforma de asistencia a la investigación académica impulsada 
por IA, especialmente diseñada para acelerar la síntesis de 
conocimiento y el análisis bibliográfico

https://www.openevidence.com/ Plataforma de investigación académica dirigida específicamente 
para la comunidad científico-médica

Gestión de contenido y 
entorno de investigación 
y aprendizaje

https://notebooklm.google/ Asistente de investigación y aprendizaje impulsado por IA 
fundamentado en las fuentes proporcionadas por los usuarios

Revisión de ortografía, 
estilo y mejoras en la 
redacción del texto final 
y formato de citas

https://gemini.google.com/ Familia de modelos de lenguaje de carácter multimodal 
desarrollados por Google

https://copilot.microsoft.com/ Asistente IA integrado en el sistema operativo Windows y la suite 
de herramientas ofimáticas de Microsoft 365

https://chatgpt.com/ Interfaz conversacional que opera con las familias de modelos 
desarrollados por OpenAI

https://www.perplexity.ai/
https://elicit.com/
https://www.openevidence.com/
https://notebooklm.google/
https://gemini.google.com/
https://copilot.microsoft.com/
https://chatgpt.com/
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	 También se están investigando y desarrollando sistemas para 
la optimización de los flujos de trabajo clínico, la mejora de la 
información recogida en las historias clínicas electrónicas...

	 Sus aplicaciones son también numerosísimas.

•	 La incorporación de funcionalidades “inteligentes” 
desarrolladas con técnicas ML/DL a sistemas robóticos qui-
rúrgicos utilizados en pediatría está logrando mejoras en el 
resultado en neurocirugía, cirugía cardiaca, cirugía otológica y 
reconstrucción maxilofacial, en las que la IA actúa como asis-
tente en la toma de decisiones intraoperatorias(13).

•	 Por último, hablaremos de la IA generativa, la rama de inves-
tigación que se ocupa de desarrollar sistemas capaces de pro-
cesar y generar contenido original en distintos formatos (texto, 
imagen, vídeo, voz, música...) a demanda del usuario (Tabla I).

	 Su incorporación a la pediatría está suponiendo una revolución 
en la práctica clínica. Los profesionales empiezan a tener a su 
disposición herramientas de apoyo en la toma de decisiones 
clínicas, como Sermas GPT, a disposición de los profesionales 
de la Comunidad de Madrid(14); o Glass Health, una plataforma 
de inteligencia artificial diseñada para ayudar a los médicos 
y profesionales de la salud en su toma de decisiones clínicas 
(https://glass.health/).

	 Estos sistemas permiten además un acceso más fácil al cono-
cimiento médico, lo que está acelerando sus procesos de 
actualización y formación continuada, con soluciones como 
Openevidence (https://openevidence.com/), que recientemente 
ha llegado a acuerdos para ofrecer los contenidos de The New 
England Journal of Medicine o JAMA Network.

	 También se están utilizando para agilizar el proceso de investi-
gación y publicación científica: desde la generación de ideas y 
la revisión de la literatura hasta el análisis de datos o la revisión 
de manuscritos antes de su publicación.

	 Así lo hemos hecho los autores de este artículo. Para prepararlo, 
hemos empleado distintas herramientas de inteligencia artificial 
generativa, como asistentes en la búsqueda y gestión de las fuen-
tes. También hemos utilizado herramientas de IA para mejorar la 
ortografía, claridad, estilo y coherencia del texto (Tabla I).

Consideraciones finales
La implementación de la inteligencia artificial en pediatría exige 

un abordaje cauteloso y responsable por parte de los profesionales.
En lo que tiene que ver con la IA generativa, estamos hablando 

de tecnologías inmaduras en manos de usuarios inexpertos. Por 
su naturaleza probabilística, estos sistemas pueden proporcionar 
información incompleta, inexacta, sesgada o basada en fuentes no 
contrastadas.

El juicio humano y el pensamiento crítico son indispensables. 
Ninguno de los sistemas hoy disponibles es suficientemente fiable 
y riguroso como para sustituir a un pediatra. La IA puede ser una 
herramienta de apoyo y soporte, pero no tiene la madurez y fiabilidad 
suficiente como para reemplazar el juicio humano.

El desarrollo de herramientas capaces de mejorar la toma de 
decisiones clínicas aplicando técnicas de modelos estadísticos de la 
IA clásica (o discriminativa) se enfrenta a la falta de datos pediátri-
cos. Los disponibles para la investigación son muy heterogéneos 
y no siempre tienen la suficiente calidad.

El futuro de la IA en pediatría es prometedor, pero para que este 
potencial se materialice en consulta, de forma segura, es impres-
cindible priorizar la formación de los pediatras para que conozcan 
su alcance y limitaciones.
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Alteraciones del 
perímetro craneal

Introducción

En la consulta de pediatría es tan impor-
tante la medición del perímetro craneal 
(PC) como la del peso y la talla. Todos los 
pacientes han de tener su gráfica de PC, 
al menos, hasta los dos años.

D esde que el pediatra inicia su 
labor con el recién nacido (RN) 
y su familia, ha de explorar 

siempre al paciente de una forma siste-
mática y no puede olvidarse de palpar el 
cráneo, las suturas y las fontanelas. Hay 
que observar la evolución del cráneo y 
su tamaño, elaborando una gráfica con-
tinuada del PC, al menos hasta los dos 

años (algunos autores lo alargan hasta 
los tres años; y ante un seguimiento 
con anomalías en los límites superior 
o inferior de la gráfica de crecimiento 
del PC, se aconseja continuarla durante 
toda la infancia o hasta que desaparezca 
la sintomatología)(1).

Modo de medir el PC: ha de utili-
zarse una cinta f lexible, pero que no se 
pueda distender. Es importante buscar 
siempre la mayor circunferencia posi-
ble desde la frente hasta el occipucio 
(circunferencia fronto-occipital). Es 
frecuente que se puedan cometer erro-
res de medida; por lo que, en caso de 
discrepancias, se aconseja medir hasta 
tres veces para asegurar el valor obte-
nido(2). Procurar siempre que mida la 

Alteraciones del perímetro 
y forma craneal
J. Costa Sarri 
Pediatra y neuropediatra. Barcelona

Resumen
Las alteraciones del perímetro craneal (PC) son uno de 
los muchos aspectos que el pediatra debe conocer y 
supervisar a lo largo del desarrollo del niño menor de dos 
años. Es en esta fase de la vida cuando hemos de ser más 
cuidadosos en la vigilancia del crecimiento y la forma 
del cráneo. Se abordan los conceptos de macrocefalia y 
microcefalia. Las alteraciones del crecimiento cerebral 
pueden ser de causa congénita o adquirida y pueden 
presentarse clínicamente aisladas o constituir parte de 
un síndrome congénito. El dismorfismo craneal es una 
anomalía que ha de detectarse desde Atención Primaria 
(AP). Su incidencia ha ido en aumento a causa de la 
implantación de la campaña para evitar el síndrome 
de muerte súbita del lactante (SMSL) a principios de 
los años 90. Este dismorfismo es causa de derivación 
especializada, pues, a menudo, hay dificultad para 
diferenciar la causa postural de la causa sinostótica 
de la deformidad. El tratamiento y el pronóstico de los 
dismorfismos craneales varían en función de la etiología 
y la gravedad de la deformidad. 

Abstract
Changes in head circumference (HC) are one of the 
many aspects that pediatricians must be aware of 
and monitor throughout the development of children 
under two years of age. It is during this stage of 
life that we must be most careful in monitoring 
the growth and shape of the skull. The concepts 
of macrocephaly and microcephaly are discussed. 
Brain growth abnormalities can be congenital or 
acquired and may occur clinically in isolation or as 
part of a congenital syndrome. Cranial dysmorphism 
is an abnormality that must be detected in primary 
care (PC). Its incidence has been increasing due 
to the implementation of the campaign to prevent 
sudden infant death syndrome (SIDS) in the early 
1990s. This dysmorphism is a cause for referral to 
a specialist, as it is often difficult to differentiate 
between the postural cause and the synostotic cause 
of the deformity. Treatment and prognosis of cranial 
dysmorphisms vary depending on the etiology and 
severity of the deformity. 
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OBJETIVOS
•	 Conocer los conceptos de macrocefalia 

y microcefalia para poder orientar, 
con valoración de la historia clínica, el 
plan a seguir: si control en pediatría o 
derivación a neuropediatría.

•	 Orientación inicial de la dismorfia 
craneal: si postural o sinostótica. 
Planificar el seguimiento de la 
misma en pediatría o derivación a 
neurocirugía.

•	 Aplicación del cefalómetro como 
herramienta útil en el seguimiento de 
los casos de dismorfia craneal.

•	 Hacer una buena anamnesis, 
exploración y derivación a 
neuropediatría o neurocirugía, según 
el caso, lo mejor orientada posible. 
No olvidar nunca medir el perímetro 
craneal a los progenitores y valorar la 
etnia del paciente (sobre todo en los 
casos de macro y microcefalia).

Autor de correspondencia:  costasarri@gmail.com
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misma persona al mismo paciente y con 
la misma cinta, a ser posible.

El PC es una medida variable den-
tro de la población general; no existe un 
punto de corte universal para considerar 
que un PC es anormal, sino que la defi-
nición de micro y macrocefalia depende 
de otros factores como:
•	 La evolución dinámica del mismo a 

lo largo de la edad: no será lo mismo 
un paciente a +2,5 DS (desviación 
standard), que previamente estuviera 
en -1DS, pues hace más de dos saltos 
de DS, que otro que subiera desde 
+1,5 DS, que hace solo un salto de 
DS. A mayor salto en DS, mayor 
probabilidad de patología.

•	 El resto de las medidas antropomé-
tricas.

•	 La evolución del neurodesarrollo.
•	 Los antecedentes médicos y neuro-

lógicos del paciente.
•	 El PC de los progenitores, etc.

Según la fuente bibliográfica o la 
etnia del paciente, se utilizarán dife-
rentes percentiles o diferentes valores 
de DS, para la catalogación de macro 
o microcefalia. En general, se pueden 
establecer una serie de principios a la 
hora de interpretar un valor de PC:
•	 Entre los pacientes con microcefalia, 

aquellos con un valor de PC entre 
-2DS y -3DS son los que tienen 
menor riesgo de presentar una alte-
ración neurológica (sobre todo entre 
-2 y -2,5 DS).

•	 Los pacientes tienen mayor proba-
bilidad de presentar una alteración 
neurológica cuanto mayor sea la 
desviación de la normalidad. Entre 
+3DS y -3DS no hay una relación 
directa entre el perfil cognitivo y la 
DS cefálica, pero a partir de estas 
cifras, el riesgo de dificultades de 
aprendizaje graves aumenta según 
aumenta la desviación.

•	 Las mediciones de los primeros 
meses tienen menor valor pronóstico, 
pues es, en el primer año de vida, 
cuando se va adquiriendo el valor 
genético de PC (valor de PC acorde 
con el de los padres). Siempre hay 
que valorarlo en su contexto global.

•	 Tener en cuenta que el PC es una 
aproximación a lo que desearíamos 
poder medir, que es el volumen cefá-
lico (sobre todo en su componente 

encefálico). Un perímetro redondo, 
por ejemplo, tiene mayor volumen 
que uno elíptico con el mismo valor 
de PC(2).

•	 En los pacientes prematuros hemos 
de elaborar su gráfica de PC teniendo 
en cuenta su edad corregida.

Macrocefalia (Tablas I, II y III)

Se considera macrocefalia un PC de más 
de 2,5 DS. A tener en cuenta, el concepto 
de “macrocefalia relativa”, que son aque-
llos pacientes que tienen un PC en rango 
normal, pero desproporcionado a su peso 
y talla, que están disminuidos.

La macrocefalia relativa puede ser 
normal en caso de crecimiento intrau-
terino restringido, pero sin este antece-
dente, pensar en las posibles causas de 
la misma (Tabla I).

Causas más frecuentes 
de macrocefalia
•	 La hidrocefalia externa benigna o 

derrame pericerebral, de la que se 
hablará más adelante.

•	 La hipertensión endocraneal (HTEC) 
o hipertensión intracraneal (HIC), 
que representa una emergencia más 
o menos importante según la veloci-
dad y la importancia de su instalación. 
Hay diferentes posibles etiologías de 
la misma(2):
–	 Hemorragia (intraventricular, epi-

dural, subdural, subaracnoidea o 
parenquimatosa).

–	 Tumor de fosa posterior (FP).
–	 Estenosis de acueducto de Silvio.
–	 Otras malformaciones de FP: 

síndrome de Dandy-Walker, 
malformación de Chiari, síndro-
me de Klippel-Feil y síndrome de 
Walker-Warburg.

–	 Malformación de la vena de 
Galeno.

–	 Malformación arteriovenosa.
–	 Absceso.
–	 Causa postinfecciosa.

Tabla I.  Principales causas de 
macrocefalia relativa

–	Anemia
–	Disostosis cleidocraneana
–	Displasia de Pyle
–	Displasia epifisaria
–	Hiperfosfatemia
–	Disostosis orodigitofacial
–	Osteogénesis imperfecta
–	Osteopetrosis
–	Raquitismo
–	Talasemia

Fuente: referencia(2).

Tabla II.  Signos y síntomas de hipertensión endocraneal (HTEC), datos sugerentes 
de aumento de la presión intracraneal

Menores de 2 años Mayores de 2 años

–	Vómitos, somnolencia e 
irritabilidad

–	Rechazo del alimento
–	Fontanela anterior a tensión
–	Focalidad neurológica
–	Dehiscencia de suturas
–	Ojos en sol poniente

–	Cefalea y vómitos en escopetazo
–	Alteraciones de conducta
–	Edema de papila
–	Focalidad neurológica
–	Convulsiones
–	Tríada de Cushing: aumento de la tensión 

arterial, bradicardia y respiración irregular

Ante la sospecha clínica de una HTEC, el paciente debe ser remitido a urgencias.  
Fuente: referencia(1).

Tabla III.  Estudio de macrocefalia

Neuroimagen	 Genética Estudio metabólico

–	Resonancia magnética 
(de elección)

–	Ecografía transfontanelar 
(con fontanela anterior 
abierta)

–	Array CGH
–	X-frágil
–	Exoma

–	Ante sospecha 
de metabolopatía 
(principalmente CAO: 
cromatografía de ácidos 
orgánicos urinarios)

Otros estudios analíticos, genéticos y/o radiológicos, dependiendo de la sospecha 
clínica.
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Principales mecanismos y causas 
de macrocefalia(1-3)

•	 Por aumento del parénquima cere-
bral (megalencefalia): puede ser 
debido a una malformación primaria, 
con grandes circunvoluciones, con 
un patrón simple o con polimicro-
giria. También puede ser esporádica 
o asociarse a diferentes patologías 
como: neurofibromatosis, esclerosis 
tuberosa, acondroplasia, gigantismo 
hipof isario, gigantismo cerebral, 
depósito anormal de productos meta-
bólicos, como la forma infantil de 
idiocia amaurótica, el gargolismo, la 
degeneración esponjosa de la sustan-
cia blanca y algunas leucodistrofias.
–	 Megalencefalia anatómica: no 

sindrómica: macrocefalia aislada, 
macrocefalia familiar benigna; y 
sindrómica: síndromes neurocutá-
neos, acondroplasia, síndrome de 
Sotos, síndrome X-frágil, síndro-
me de Proteus, alteraciones de la 
vía PL3K/AKT/mTor y de la vía 
RAS-MAPK.

–	 Megalencefalia metabólica: leu-
coencefalopatías; enfermedades 
lisosomales; acidurias orgánicas; 
aminoacidopatías; y galactosemia.

•	 Por hidrocefalia:
–	 Hidrocefal ias comunicantes: 

papiloma y síndrome de Arnold 
Chiari II.

–	 Hidrocefalias obstructivas: es-
tenosis de acueducto de Silvio y 
lesiones con efecto masa.

–	 Hidrocefalia externa benigna o 
derrame pericerebral: muy fre-
cuente y, en la mayoría de las 
ocasiones, sin consecuencias sobre 
el neurodesarrollo. Se observa ge-
neralmente una historia familiar 
idéntica con macrocefalia benigna 
en uno de los padres. Esta es una 
situación que puede favorecer la 
aparición de un hematoma subdu-
ral de forma espontánea o tras un 
traumatismo menor, sobre todo 
durante los 6 primeros meses.

•	 Por aumento de sangre o tejido vas-
cular: casos de hemorragia o malfor-
mación vascular.

•	 Por aumento del componente óseo: 
casos de talasemia, osteopetrosis, 
raquitismo, hipofosfatasia y osteo-
génesis imperfecta.

•	 Lesiones ocupantes de espacio: quis-
tes, abscesos o tumores

Los pacientes con macrocefalia, 
pero con desarrollo psicomotor y exa-
men neurológico normal y sin antece-
dentes personales reseñables: medir 
el PC en los progenitores y valorar 
la gráf ica de evolución del PC, con-
siderando, como primera opción, el 
diagnóstico de macrocefalia benigna 
familiar, principalmente secundaria a 
un derrame pericerebral (hidrocefalia 
externa benigna). Ante cualquier duda 
en la evolución, hacer consulta con 
neuropediatría.

Microcefalia (Tabla IV)

Definición

Los autores no se ponen de acuerdo 
en el valor a partir del cual se considera 
una medida del PC patológica (a par-
tir de -2,5... -3DS...), puesto que hay 
muchas personas con estas cifras de PC 
y un desarrollo completamente nor-
mal. No obstante, tanto la American 
Academy of Neurology (AAN) como 
la Asociación Española de Pediatría 
(AEP) han indicado unos valores, a 
partir de los cuales se habla de microce-
falia, independientemente de si tienen 
o no repercusión clínica: por debajo de 
2 DS la AAN y por debajo de 3 DS la 
AEP(1).

El Dr. Jean Aicardi en su libro: 
“Diseases of the Nervous System in 
Childhood”, en su 1ª edición del año 
1992, hablando de la microcefalia, dice: 
“la microcefalia es difícil de definir; 
algunos autores lo ref ieren a un PC 
inferior o igual a -2DS o al percentil 
(Pc) 3. Todos los autores, no obstante, 
están de acuerdo en que pacientes con 
«cabezas pequeñas» (entre -2DS y 
-3DS) pueden no tener ninguna pato-
logía; aunque también es cierto que, 
estadísticamente, hay una mayor pre-
valencia de microcefalia leve en niños 
con dificultades en el aprendizaje”.

Clasificación de la microcefalia
•	 Microcefalia congénita: pacientes 

que desde las 36 semanas de edad 
postconcepcional ya presentan la 
alteración (o desde el nacimiento, si 
no tenemos esa medida previa).

•	 Microcefalia postnatal: pacientes 
que no tienen microcefalia al nacer 
y la alteración va progresando con el 
paso del tiempo.
La microcefalia congénita ocurre 

principalmente por dos fenómenos:
1.	 Por fallo o reducción de la neurogéne-

sis en épocas precoces del desarrollo.
2.	 Por alteración de elementos del con-

tenido encefálico, sobre todo de la 
sustancia blanca, o por un fenómeno 
disruptivo (por infecciones, isque-
mia intrauterina o por exposición a 
tóxicos), o por un fenómeno neuro-
degenerativo muy precoz (p. ej., el 
síndrome de Aicardi-Goutières) u 
otras enfermedades genéticas.
El pronóstico depende de muchos 

factores (momento de incidencia de la 
noxa, su intensidad... y otros factores 
que puedan coadyuvar); por lo tanto, 
una misma noxa no ha de dar necesa-
riamente la misma clínica(2).

Posibilidades de clasificación de la 
microcefalia, desde un punto de vista 
descriptivo:
•	 Congénita: presente al nacimiento.
•	 Postnatal: no presente al nacimiento.
•	 Genética: causa intrínseca.
•	 Ambiental: causa extrínseca.
•	 Estática: evoluciona por el mismo 

percentil.
•	 Progresiva: disminución de percen-

tiles con el tiempo.
•	 Proporcionada: al peso y la talla del 

paciente.
•	 Desproporcionada: con peso y talla 

normales.
•	 Sindrómica: asociada a otras altera-

ciones.

Tabla IV.  Estudio de microcefalia

Neuroimagen Genética Estudio metabólico

–	Resonancia magnética (de elección)

–	Ecografía transfontanelar (con 
fontanela anterior abierta)

–	Array CGH

–	Exoma

–	Ante sospecha 
de metabolopatía

Otras investigaciones: genética, analítica, solicitando estudio TORCH; VIH; hormonas 
tiroideas; potenciales auditivos. Estudio oftalmológico... (individualizar en cada caso 
según sospecha clínica). Fuente: referencia(1).
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•	 Aislada: sin otras alteraciones aso-
ciadas.

Microcefalia congénita(4,5)

•	 Microcefalia congénita secunda-
ria a una causa adquirida prenatal: 
pacientes que desde las 36 semanas 
de edad gestacional, o desde el naci-
miento, ya presentan la alteración, de 
causa adquirida:
–	 Infecciones congénitas (TORCH, 

VIH, Zika).
–	 Exposición a tóxicos (alcohol, co-

caína, etc.)
–	 Exposición a fármacos, especial-

mente fármacos antiepilépticos.
–	 Otros factores maternos que con-

dicionen insuficiencia placentaria, 
anemias o malnutrición graves.

•	 Microcefalia congénita primaria: 
posibilidades:
–	 Con anomalías congénitas en 

otros órganos y/o rasgos dismór-
ficos (microcefalias sindrómicas): 
orientan hacia síndromes de mi-
crodeleción/microduplicación 
o síndromes monogénicos con 
afectación multisistémica.

–	 Con talla baja: grupo heterogéneo 
que agrupa displasias esqueléticas 
y enfermedades con alteración en 
la reparación del ADN.

–	 Con malformación del desarrollo 
cortical y/o de la fosa posterior 
asociada.

–	 Con holoprosencefalia asociada: 
etiología compleja, con implicación 
de factores ambientales (p. ej., dia-
betes materna), cromosomopatías 
(p. ej., trisomía 13), enfermedades 
monogénicas o síndromes de mi-
crodeleción/microduplicación.

–	 Aisladas: con patrón giral simpli-
ficado y/o aumento leve del tama-
ño ventricular: grupo de enferme-
dades de herencia autosómica re-
cesiva, cuyo evento patogénico es 
la reducción de la proliferación de 
neuroblastos. Tradicionalmente, 
conocidas como microcefalia vera, 
actualmente se prefiere el término 
de microcefalia primaria heredi-
taria. Habitualmente, no suelen 
presentar problemas neurológi-
cos extremadamente graves, más 
allá de: discapacidad intelectual, 
epilepsia (habitualmente, no far-
macorresistente y leve), signos 
piramidales sin problemas para 

la marcha autónoma... Existe, no 
obstante, una importante varia-
bilidad fenotípica asociada a los 
distintos genotipos, por lo que es 
recomendable ser reservado desde 
el punto de vista pronóstico.

Microcefalia postnatal(5,6)

Pacientes que tienen una disminu-
ción del PC detectada después de las 
36 semanas postconcepción o después 
del nacimiento.

Hay que separar las causas en las que 
existe una lesión estática que destruya 
parte del parénquima cerebral y/o blo-
quee el crecimiento normal del sistema 
nervioso, de aquellas que producen una 
lesión progresiva(7). La lesión estática 
incluye causas adquiridas (encefalopatía 
hipóxico-isquémica, lesiones adquiridas 
en relación con la prematuridad, infec-
ciones congénitas, etc.) y causas genéticas. 
La lesión progresiva generalmente pro-
duce más manifestaciones clínicas que la 
simple microcefalia. Algunas de las causas 
más relevantes son: enfermedades meta-
bólicas, síndrome de Rett y síndrome de 
Angelman, pacientes con mutaciones 
genéticas que cumplan criterios clínicos 
de síndrome de Rett o de Angelman, sín-
drome de Aicardi-Goutières, etc.

Conclusiones
Las causas más frecuentes de macro-

cefalia son el derrame pericerebral 

(hidrocefalia externa benigna), frecuen-
temente responsable de una macrocefa-
lia familiar benigna, y la HTEC. Según 
la clínica, considerar la posibilidad de 
una macrocefalia familiar benigna, 
mientras no se demuestre lo contrario. 
Valoración de los casos de macrocefalia 
relativa, más allá de los valores absolu-
tos del PC.

El concepto de microcefalia no 
está plenamente consensuado, aunque 
sí hay que valorar un riesgo impor-
tante por debajo del Pc 3, sobre todo 
desde el punto de vista pronóstico, que 
depende principalmente de la causa. 
Con respecto a las causas genéticas y 
metabólicas de macro-microcefalia, me 
remito a la referencia bibliográfica nº 2 
de los doctores M. Alvarez Molinero y 
D. Gómez Andrés, donde están deta-
lladas y esquematizadas.

El dismorfismo craneal 
(Figs. 1 y 2)

Introducción
Las alteraciones en la forma del crá-

neo se encuentran frecuentemente en la 
revisión del niño sano. Ha habido un 
aumento importante de la incidencia de 
esta patología a partir de la campaña 
“ back to sleep”, de la década de los 90 
del siglo pasado. Así como las altera-
ciones en el tamaño del cráneo (micro 
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Figura 1. 
Huesos, suturas 

y fontanelas. 
Fuente: https://www.

stanfordchildrens.org/es; 
y referencia(21).

https://www.stanfordchildrens.org/es
https://www.stanfordchildrens.org/es
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y macrocefalia) se detectan precozmente 
con la medida del PC de forma sistemá-
tica, las alteraciones en la forma del crá-
neo pueden pasar más desapercibidas.

El cráneo está formado por siete hue-
sos planos mayores (un hueso occipital, 
dos huesos parietales, dos huesos tem-
porales y dos huesos frontales), separa-
dos entre sí por seis suturas craneales 
mayores (una metópica, una sagital, dos 
coronales y dos lambdoideas) y suturas 
menores bilaterales (fronto-nasales, 
fronto-esfenoidales y escamosas del 
temporal). Esto permite el moldeo de la 
cabeza para poder pasar por el canal del 
parto y su crecimiento progresivo pos-
terior. Las suturas craneales se fusionan 
con posterioridad en diferentes tiempos 
(véanse los datos aproximados de su cie-
rre en la figura 2).
Los dismorfismos craneales pueden ser 
de causa postural o de causa sinostótica. 
Detectar estas dismorfias, de un modo 
precoz, puede cambiar de manera signi-
ficativa el pronóstico y reducir los costes 
del tratamiento.

•	 De causa postural: se deben a cam-
bios en la forma de los huesos cra-
neales en función de las zonas de 
decúbito.

•	 De causa sinostótica: secundarios 
a la fusión prematura de las suturas 
craneales.

Un diagnóstico acertado y precoz 
permitirá llevar a cabo una actitud tera-
péutica conservadora, eficaz en los casos 
de deformidades craneales secundarias a 
moldeamientos externos (plagiocefalia 

posicional), y diferenciarlos de aquellos 
pacientes afectados de una craneosi-
nostosis verdadera, que requerirán una 
corrección quirúrgica temprana y un 
seguimiento estricto, para descartar el 
riesgo de complicaciones(8).

En la plagiocefalia postural, las sutu-
ras permanecen abiertas y, por tanto, 
estos pacientes no presentan un riesgo 
aumentado de HIC. La HIC sí puede 
suceder en la craneosinostosis, pues, 
en estos casos, se compromete el creci-
miento craneal.

Deformidades posicionales

Las deformidades posicionales pueden pro-
ducirse en el periodo intrauterino y encon-
trarse presentes en el momento del parto o 
aparecer más tardíamente, en las primeras 
semanas de vida.

Periodo intrauterino(8)

•	 Dolicocefalia del RN pretérmino.
•	 Plagiocefalias posturales anteriores.

Periodo postnatal(8)

Plagiocefalia occipital postural, de alta 
incidencia a partir de la campaña “back 
to sleep” para la prevención del SMSL.

El vocablo plagiocefalia proviene 
del griego: Plagio (oblicuo) y Kephalos 
(cabeza); se refiere a los varios tipos de 
deformidad craneal, caracterizados por 
la asimetría u oblicuidad de la cabeza. 
Se ha de diferenciar la postural o posi-
cional de la sinostótica.

Las plagiocefalias posicionales gene-
ralmente afectan la parte posterior del 

cráneo; muy raramente se producen pla-
giocefalias posicionales anteriores. La 
plagiocefalia occipital posicional recibe 
también otros nombres: plagiocefalia 
por moldeamiento, deformativa, sin 
craneosinostosis, postural y funcional(8).

Plagiocefalia postural
En el año 1992, la Academia Ameri-

cana de Pediatría (AAP) inicia la cam-
paña “Back to sleep”, y se observa una 
reducción del SMSL hasta en un 40 %. 
Al mismo tiempo, se observa un aumento 
de casos de plagiocefalia postural, lle-
gando a ser la demanda más frecuente en 
una consulta de neurocirugía infantil(8). 
Según estudios en EE.UU. e Italia, la 
incidencia varía entre el 22,1 % y el 37 % 
de recién nacidos(9,10). La máxima pre-
valencia es a las siete semanas de vida, y 
disminuye con la edad: hasta un 3,3 % 
de la población hacia los 2 años, y hasta 
un 2 % en la adolescencia(11,12).

La incidencia de craneosinosto-
sis occipital en la literatura es mucho 
menor: en torno a 3:100.000 RN(13).

La plagiocefalia postural es de 
carácter “externo”, producida por fuer-
zas mecánicas extrínsecas que actúan 
sobre la sutura lambdoidea, bien durante 
la etapa intrauterina o, más frecuente-
mente, en el periodo postnatal.

Diversos factores pueden actuar 
sobre la cabeza fetal, produciendo un 
fenómeno de moldeamiento craneal en 
etapa intrauterina: oligohidramnios, 
bandas amnióticas, embarazos múl-
tiples, encajamiento fetal prematuro, 
anomalías uterinas (útero bicorne, 
tabicamientos...), macrocefalia, fetos 
macrosómicos y partos instrumentados.

Otras causas postnatales también 
lo pueden producir: posición de “bien-
estar” del lactante (siempre la misma), 
utilización abusiva de carritos y sillas, 
apoyando el bebé su cabeza de la misma 
forma, durante periodos largos de 
tiempo, tortícolis congénita, hipotonía, 
estrabismo, malformación de la unión 
occípito-cervical. Todos estos factores 
influyen en la disminución de la moti-
lidad espontánea del bebé.

También puede haber causas mixtas, 
que incluyan tanto factores antenatales 
como postnatales.

El diagnóstico es fundamentalmente 
clínico. La morfología craneal y los 
antecedentes clínicos permiten un diag-
nóstico de certeza en un alto porcen-

Sutura coronal (24)

Sutura metópica (2)

Sutura lamboidea (26)

Fontanela anterior (24)

Sutura sagital (22)

Huesos parietales

Huesos frontales

Fontanela posterior (2)

Hueso occipital

Figura 2. Cierre aproximado en meses de suturas y fontanelas.   
Fuente: https://www.adam.com//; y referencia(21).

https://www.adam.com/
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taje de casos. Clínicamente, se observa 
una antepulsión frontal del lado de la 
plagiocefalia postural con una cabeza 
que tiene forma de paralelogramo (se 
acompaña un esquema más adelante)(14).

Dolicocefalia del prematuro
La dolicocefalia, como deformidad 

postural, aparece normalmente en el RN 
pretérmino de bajo peso: las cabezas son 
alargadas y estrechas, tienen macrocefa-
lia relativa y ausencia de tono en la mus-
culatura cervical, con lo que la cabeza 
tiende a apoyarse lateralmente y ese peso 
de la cabeza sobre un hueso muy fino 
y débil produce ese aspecto caracterís-
tico. La sutura sagital en este caso no se 
encuentra fusionada, y la deformidad se 
corrige espontáneamente en torno a los 
3-4 meses de edad, siempre que el desa-
rrollo psicomotor sea normal. Fenotípi-
camente, se asemeja a la escafocefalia(8).

Craneosinostosis

Puede ser de causa primaria por defectos 
de la osificación de origen genético (princi-
palmente los genes FGFR [fibroblast growth 
factor receptors]) o de causa secundaria a 
diferentes patologías (p. ej.: enfermedades 
hematológicas o metabólicas –raquitismo, 
hipotiroidismo–), aunque la mayor parte de 
los casos son de causa idiopática.

Se han descrito factores predispo-
nentes a presentar craneosinostosis, 
como son: el crecimiento intrauterino 
restringido, la posición anormal intraú-
tero, el oligohidramnios o la exposición 
prenatal a teratógenos, como el ácido 
valproico o la fenitoína(15).

La craneosinostosis ha mantenido 
su prevalencia constante y ha afectado 
a uno de cada 2.100-2.500 niños(16,17).

La más frecuente es la escafocefalia, 
por sinostosis de la sutura sagital y, la 
menos frecuente, la plagiocefalia pos-
terior por craniosinostosis de la sutura 
lambdoidea(18).

Por el contrario, el dismorfismo cra-
neal predominante es la plagiocefalia 
postural o deformidad sin sinostosis, 
hecho importante, ya que implica un 
manejo y un pronóstico significativa-
mente mejor(18,19).

Valoración clínica
•	 Exploración sistemática del tamaño y 

la forma craneal en las visitas de segui-
miento del paciente. Determinar en 

la anamnesis aspectos como la etnia 
familiar, así como la morfología cra-
neal de los progenitores, pues puede 
haber morfologías craneales corres-
pondientes a variantes de la norma-
lidad, sin traducción patológica(8,15).

	 ¿Cómo orientarnos delante de un 
dismorfismo craneal y sospechar si 
es una plagiocefalia postural o nos 
encontramos ante una craneosinos-
tosis? Es bueno hacerse las siguientes 
preguntas:
–	 ¿Estaba presente en el momento 

del nacimiento?
–	 ¿Tiene una posición cérvico-cefá-

lica preferente para dormir?
–	 ¿Mejora o empeora con el paso del 

tiempo?

	 El dismorf ismo craneal presente 
desde el nacimiento, junto con la 
tendencia del paciente a mantener 
una misma posición en decúbito y 
la mejoría observada al reducir el 
tiempo en dicha postura, nos orien-
tará hacia el diagnóstico de dismorfia 
craneal de causa postural(20).

Hay una asociación entre la plagiocefalia 
postural y la tortícolis congénita, por lo que 
siempre habrá que descartarla. Podría ser 
la causa de que se mantenga el cráneo en 
una misma posición.

Se ha de hacer una exploración cra-
neofacial detallada, inspeccionando 
el cráneo en diferentes proyecciones: 
frente, perfil y coronal, y responder las 
preguntas siguientes:

–	 ¿Protruye un frontal más que el 
otro?

–	 ¿Tienen la misma dimensión las 
fisuras palpebrales?

–	 ¿Los arcos ciliares se encuentran 
a la misma altura?

–	 ¿Protruye más una órbita que la 
otra?

–	 ¿Sobresale más un arco zigomáti-
co que el otro?

	 Seguidamente, palparemos las sutu-
ras y fontanelas. Si encontramos 
alguna o algunas suturas aparente-
mente cerradas, sospecharemos una 
craneosinostosis. Si las encontramos 
abiertas, pensaremos en causas posi-
cionales(21).

Figura 3. Utilización del cefalómetro.
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Figura 4. Índice cefalométrico: permite valorar numéricamente el grado de alargamiento o 
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la distancia biparietal máxima y la distancia anteroposterior tomada en la línea media.
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•	 Medición de los valores antropo-
métricos, utilizando el cefalómetro 
(Fig. 3) para determinar el índice 
cefalométrico (IC) y el índice de 
plagiocefalia (IP)(15,21).
–	 Índice cefalométrico (Fig. 4): 

permite valorar numéricamente 
el grado de alargamiento o apla-
namiento del cráneo, midiendo el 
diámetro longitudinal y el mayor 
diámetro transversal.

–	 Índice de plagiocefalia (Fig. 5): 
determina el grado de dismetría 
entre las diagonales mayor y me-
nor del cráneo.

	 Estos valores se pasan a la gráfica 
adjunta y nos orientarán en el pro-
nóstico y seguimiento de la plagio-
cefalia.

El PC no suele estar alterado en las dismor-
fias craneales de causa postural.

Exámenes complementarios

La radiología convencional del 
cráneo puede dar imágenes de difícil 
interpretación; no es sencillo distin-
guir “fusiones puntuales” de la sutura, 
puentes óseos, estenosis o esclerosis 
de los bordes suturales, que permitan 
diferenciar una sinostosis lambdoidea 
de una plagiocefalia postural(8).

Actualmente, en lactantes menores de 
8-12 meses, se recomienda el uso de eco-
grafías hechas por radiólogos expertos. 
El diagnóstico definitivo será mediante 

una tomografía computarizada (TC) 
con reconstrucción tridimensional, en el 
ámbito hospitalario, para el diagnóstico 
de craneosinostosis y para determinar el 
manejo prequirúrgico si procede(8,22,23).

Morfología de las craneosinostosis
Las craneosinostosis pueden ser 

simples o múltiples, según el número 
de suturas afectadas(20).
•	 Simples:

–	 Escafocefalia: por fusión de la 
sutura sagital.

–	 Plagiocefalia anterior sinostótica: 
por fusión unilateral de la sutura 
coronal.

–	 Plagiocefalia posterior sinostótica: 
por fusión unilateral de la sutura 
lambdoidea.

–	 Trigonocefalia: por fusión de la 
sutura metópica.

•	 Múltiples:
–	 Braquicefalia anterior: por fusión 

de ambas suturas coronales.
–	 Braquicefalia posterior: por fusión 

de ambas suturas lambdoideas.
–	 Síndrome de Mercedes-Benz: por 

fusión de la porción posterior de la 
sutura sagital y de ambas suturas 
lambdoideas.

–	 Oxicefalia: por fusión de todas las 
suturas (fusión universal).

•	 Escafocefalia: corresponde al 50 % 
de todas las craneosinostosis y es más 
prevalente en el sexo masculino(16). 
La fusión precoz de la sutura sagital 
ocasiona un cráneo alargado y estre-

cho. Aunque el aspecto puede recor-
dar la dolicocefalia del prematuro, de 
la que se ha hablado anteriormente, 
la escafocefalia se acompaña habi-
tualmente de abombamientos fron-
tales y occipitales compensadores y 
no mejora con el paso del tiempo(8). 
Pueden presentar una cresta sagi-
tal, frontal anterior, que puede ser 
palpable y/o visible. Hay riesgo de 
HTEC si no se trata, lo que obliga 
a un seguimiento estrecho y contro-
les por neurocirugía y oftalmología. 
Si se produce la fusión interna de la 
sutura sagital en su tercio medio, 
observaremos lo que se conoce como 
“deformidad en silla de montar”.

•	 Plagiocefalia anterior sinostótica: 
afectación de una o de ambas suturas 
coronales. Es la segunda forma más 
frecuente de craneosinostosis (apro-
ximadamente de un 25 %). Es más 
prevalente en el sexo femenino(16). 
Afecta aproximadamente a 1:3.000 
RN. Es una craneosinostosis com-
pleja, que incluye el cierre unilate-
ral de una sutura coronal y de otras 
suturas relacionadas de la base del 
cráneo (frontoesfenoidal, frontoet-
moidal y esfenozigomática), lo que da 
una alteración importante de la zona 
frontoorbitaria; se oblicua el eje nasal 
y se desvía la raíz nasal. El peñasco 
temporal se encuentra mal posicio-
nado, lo que conlleva que el pabellón 
auricular se encuentre adelantado y 
descendido. Frecuentemente, hay 
un estrabismo secundario, que suele 
requerir tratamiento quirúrgico(8).

•	 Plagiocefalia posterior sinostótica: 
sinostosis de una sutura lambdoidea. 
Es la forma menos frecuente de cra-
neosinostosis; corresponde al 2 % de 
todas ellas(15). Puede asociarse a mal-
formación de Chiari I y a estenosis 
del foramen yugular, que provocará 
hipertensión venosa y HTEC(20).

	 El diagnóstico diferencial con la pla-
giocefalia occipital posicional aten-
derá a criterios meramente clínicos:
–	 Desde una visión cenital, en la 

plagiocefalia posicional (Fig. 6) 
se observa el aplanamiento de la 
región posterior del cráneo produ-
cido por el apoyo continuado del 
lactante sobre esta zona; se asocia 
habitualmente a un abombamien-
to compensador del occipital con-
tralateral y del hueso frontal del 

Derivación a neurocirugía
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Figura 5. Índice de plagiocefalia: es el valor en milímetros que se obtiene al restar la dia-
gonal craneal menor de la diagonal craneal mayor, indicando el grado de asimetría craneal.
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mismo lado del aplanamiento; el 
pabellón auricular está desplazado 
hacia adelante y la cabeza tiene 
forma de paralelogramo.

–	 Por el contrario, en la sinosto-
sis lambdoidea, el aplanamiento 
posterior se asocia a un abom-
bamiento parietal contralateral. 
En la región anterior existe un 
mínimo abombamiento frontal y 
el pabellón auricular del lado de 
la sinostosis se encuentra en un 
modo normal o bien desplazado 
posteriormente. Vista desde el 
zénit, la cabeza tiene forma tra-
pezoide. También ayuda la ob-
servación de la línea bimastoidea 
(Fig. 7) de la base de cráneo(8).

•	 Trigonocefalia: es la craneosinos-
tosis más frecuentemente asociada 
a malformaciones cerebrales y a 
retardo mental. Los signos clínicos 
característicos son: frente en qui-
lla, con disminución del diámetro 

bitemporal, aumento del diámetro 
biparietal e hipotelorismo (crá-
neo en forma de triángulo). Tiene 
una amplia variedad fenotípica. La 
sutura metópica es la primera que 
desaparece; su cierre se produce 
hacia el segundo año de vida, pero 
en algunos lactantes puede encon-
trarse cerrada antes de los 10 meses 
de vida, dando lugar a una dismorfia 
significativa, con la observación de 
una cresta frontal medial con retru-
sión fronto-orbitaria, aplanamiento 
temporal y de ambos frontales e 
hipotelorismo, con lo que hay que 
pensar en una cirugía, por la posi-
bilidad de desarrollar un aumento 
de la presión intracraneana y/o un 
trastorno del desarrollo cognitivo(8).

	 Ocasionalmente, un lactante puede 
desarrollar una cresta metópica visi-
ble o palpable en la región frontal, 
pero manteniendo la morfología 
craneal normal; esta anomalía no da 
alteraciones cognitivas o HTEC, y 
ha de considerarse la intervención 
por causa estética. Entre estos extre-
mos se encuentran los pacientes con 
variantes menores de esta patología, 
asociada a formas más leves de tri-
gonocefalia; en estos casos, la indi-
cación de intervención quirúrgica es 
más discutible(8).

	 Algunos lactantes pueden desarrollar 
una unión precoz de la sutura metó-
pica, pudiéndose observar la cresta 
metópica, sin ser una sinostosis defi-
nitiva(24).

•	 Braquicefalia anterior por craneosi-
nostosis de las dos suturas coronales, 
que da el aspecto a una cabeza ancha 
y aplanada en su parte posterior. Es 
la dismorfia que más frecuentemente 
se asocia a las craneosinostosis sin-

drómicas, como, por ejemplo, los 
síndromes de Crouzon, Muenke y 
Apert(25).

Tratamiento

En el tratamiento de las dismorfias 
craneales de causa sinostótica, siempre 
habrá que hacer una valoración neuro-
quirúrgica. En las no sinostóticas habrá 
que individualizar según la etiología y 
la gravedad de cada caso; la mayoría de 
ellas serán corregidas sin necesidad de 
derivación a neurocirugía, pero habrá 
que hacerla en caso de mala evolución 
clínica.

El tratamiento de la plagiocefalia pos-
tural incluye una serie de medidas que, 
en opinión de muchos autores, deben ser 
escalonadas: reposicionamiento, rehabili-
tación, técnicas de ortesis craneal y, en 
último y excepcional lugar, reconstrucción 
quirúrgica.

Escalonamiento del tratamiento de 
las plagiocefalias posturales:
1.	 Cambios de posición de la cabeza 

mientras el niño duerme.
2.	 Cuando esté despierto, que practi-

que movimientos de cabeza y cuello 
y ejercicios sobre superficies duras.

3.	 Juegos en decúbito prono y posición 
de gateo a partir de 4,5-5 meses 
(Tummy time), siempre bajo super-
visión.

4.	 Tratamiento de la tortícolis, si existe, 
con fisioterapia adecuada.

5.	 Tratamiento con ortesis craneal 
(casco) en los casos refractarios a las 
primeras medidas. La respuesta más 
idónea se obtiene a partir de los 4,5-5 
meses de edad, y hasta un límite de 
12 meses.

La indicación quirúrgica estará reser-
vada para los casos con craneosinosto-
sis y, también, para aquellas dismorfias 
craneales sin sinostosis, que tengan una 
deformidad severa, persistente, y en los 
que los tratamientos conservadores y la 
banda/casco ortésico no hayan tenido el 
efecto deseado(8).

Pronóstico

Los pacientes con plagiocefalia 
postural presentan, en general, muy 
buen pronóstico; la mayoría de casos 

Figura 6. A. Plagiocefalia posicional. B. Sinostosis lambdoide. Fuente: referencia(8).

Figura 7. Línea bimastoidea desviada. 
Fuente: referencia(8).
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se resuelven con medidas posturales y 
no presentan alteraciones cognitivas a 
largo plazo(8). Las Guías de Práctica 
Clínica (GPC) del NICE (National 
Institute for Health and Care Exce-
llence), Cochrane y otros estudios no 
encuentran evidencia para sugerir que la 
plagiocefalia posicional se asocie a retardo 
mental o psicomotor en la edad adulta y 
que la mayoría de los casos se resuelven 
a los dos años de edad, sin secuelas(26-28).

No se ha encontrado evidencia tam-
poco en la asociación con estrabismo, 
excepto en la plagiocefalia frontal y la 
asociada a craneosinostosis(29).

Las craneosinostosis no asociadas a 
síndromes genéticos suelen tener tam-
bién un buen pronóstico, y las inter-
venciones, que han de ser precoces, 
evitan sus consecuencias, que pueden 
ser importantes, como el estrabismo y 
otros defectos visuales, alteraciones psi-
cológicas secundarias a la deformidad o 
la HIC(15,25).

A nivel cognitivo, los pacientes con 
craneosinostosis de una única sutura 
(coronal o lambdoide) son más propen-
sos a presentar retardo en el aprendizaje 
en la educación primaria. Los pacien-
tes con mejor pronóstico son los que 
presentan escafocefalia, pero también 
presentan una incidencia más alta de 
retardo en el aprendizaje con respecto 
a la población general(30,31).

La trigonocefalia (sinostosis metó-
pica) se presenta con una amplia varie-
dad fenotípica; solo las formas más 
severas requieren corrección quirúrgica. 
Los niños con trigonocefalia tienen un 
riesgo especial de presentar problemas 
oftalmológicos, como la hipermetropía, y 
presentan una mayor prevalencia de pro-
blemas de conducta, como el trastorno 
del espectro autista y el trastorno por 
déficit de atención con hiperactividad.

Conclusiones

Un diagnóstico diferencial acertado 
es fundamental para distinguir las 
deformidades posturales de las verda-
deras craneosinostosis.

La dolicocefalia del prematuro tiene 
un manejo conservador, a diferencia de 
la sinostosis sagital.

La plagiocefalia occipital raramente 
se debe a una sinostosis lambdoidea; la 
mayoría de los casos es consecuencia de 
un moldeamiento de origen externo. 

Un manejo conservador apropiado que 
incida fundamentalmente en la reedu-
cación postural, obtiene generalmente 
resultados muy satisfactorios.

Cualquier paciente con un diagnós-
tico de sospecha de craneosinostosis 
debe remitirse precozmente a un ser-
vicio de neurocirugía pediátrico con 
experiencia en estas patologías(8).

Función del pediatra 
de Atención Primaria

La función que se espera del pediatra 
de Atención Primaria es, en los casos 
de macrocefalia y microcefalia, un 
seguimiento cercano para la detección 
precoz de anomalías en el crecimiento 
del cráneo y posibles alteraciones en 
el desarrollo psicomotor del lactante y 
niño pequeño. Así mismo, en los casos 
de una dismorfia craneal, la orientación 
hacia una causa postural o una causa 
sinostótica de la anomalía; para, en este 
segundo caso, la derivación lo antes 
posible a neurocirugía.
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Monografía muy detallada de la plagiocefalia 
posicional, su exploración, la prevención primaria, 
el tratamiento y las pautas de seguimiento y 
derivación desde Atención Primaria.

Lactante de 3 meses de edad, nacido a las 41 semanas de gestación. Antropometría al nacimiento de: peso: 2.900 g; 
longitud: 48 cm; PC: 34,5 cm, de sexo masculino. Primer hijo de padres sanos, no consanguíneos, sin antecedentes obsté-
tricos de interés, excepto un parto prolongado. Presentación cefálica. Apgar: 7-9-10. Screening auditivo neonatal normal. 
Hace su seguimiento habitual, sin fallos, en pediatría del Centro de Atención Primaria, controlado siempre por el mismo 
pediatra. Controles sin nada a destacar. Evolución antropométrica que sigue sin pasar de +1 DS en peso y talla y PC en -0,5 
DS. Al tercer mes de vida, el examen clínico es el siguiente: lactante de 3 meses con buen estado general, buena coloración, 
buena motilidad espontánea. Test de Pull to sit 3/4. Buen sostén cefálico, pero con claudicación cefálica inconstante. Moti-
lidad correcta y simétrica de las cuatro extremidades. Buena fijación visual y seguimiento correcto hacia los cuatro puntos 
cardinales. Sonrisa franca. Emite sonidos. No se observan dismorfias o asimetrías faciales a destacar.

En el examen del cráneo, se observa una dismorfia con aplanamiento occipital derecho y abombamiento frontal derecho, 
con el pabellón auricular derecho avanzado. A la inspección desde el zénit, el cráneo tiene aspecto de paralelogramo. La 
utilización del craniómetro nos da unas cifras de índice craniométrico del 85 % (valor normal) y del índice de plagiocefalia 
de 15 m/m. En el examen del cuello, no se objetivan limitaciones motrices claras.

En el interrogatorio a los padres, explican que es un niño tranquilo y que, cuando duerme, tiene siempre el cráneo late-
ralizado hacia la derecha.

Caso clínico

https://www.nice.org.uk/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2020-10/alteraciones-del-perimetro-cefalico-macrocefalia-y-microcefalia/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2020-10/alteraciones-del-perimetro-cefalico-macrocefalia-y-microcefalia/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2020-10/alteraciones-del-perimetro-cefalico-macrocefalia-y-microcefalia/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2020-10/alteraciones-del-perimetro-cefalico-macrocefalia-y-microcefalia/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2015-11/trastornos-del-tamano-y-la-forma-del-craneo/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2015-11/trastornos-del-tamano-y-la-forma-del-craneo/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2015-11/trastornos-del-tamano-y-la-forma-del-craneo/
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Alteraciones del perímetro 
y forma craneal
1.	 ¿Cuál es el signo clínico MÁS 

FRECUENTE que puede apare-
cer en lactantes con hipertensión 
endocraneal?
a.	 Edema de papila.
b.	 Tríada de Cushing.
c.	 Ojos en sol poniente.
d.	 Convulsiones tónico-clónicas.
e.	 Dificultades de aprendizaje.

2.	 ¿Cuál es la prueba de ELECCIÓN 
en el estudio de una macrocefalia?
a.	 TAC craneal.
b.	 Ecografía transfontanelar.
c.	 Radiografía de cráneo.
d.	 Ecografía abdominal.
e.	 Resonancia magnética craneal.

3.	 ¿Cuál es la CAUSA de la dolicoce-
falia del prematuro?
a.	 Ausencia de tono cervical y 

presión lateral sobre un cráneo 
débil.

b.	 Crecimiento acelerado del cráneo.
c.	 Fusiones prematuras de las sutu-

ras coronales.
d.	 Hiperactividad muscular neo-

natal.
e.	 Oligoamnios.

4.	 ¿Qué tipo de craneosinostosis es la 
MÁS FRECUENTE?
a.	 Plagiocefalia anterior.
b.	 Trigonocefalia.
c.	 Braquicefalia posterior.
d.	 Escafocefalia.
e.	 Plagiocefalia posterior.

5.	 ¿Cuá l es el signo c l ínico más 
CARACTERÍSTICO de la tri-
gonocefalia?
a.	 Cabeza con forma de paralelo-

gramo.
b.	 Hipotelorismo y frente en quilla.
c.	 Aumento del diámetro antero-

posterior del cráneo.
d.	 Cierre prematuro de la fontanela 

anterior.
e.	 Cabeza totalmente simétrica.

Caso clínico

6.	 De los siguientes diagnósticos, 
¿cuál sería la PRIMERA impresión 
diagnóstica?
a.	 Plagiocefalia anterior sinostó-

tica.
b.	 Trigonocefalia.
c.	 Craneosinostosis sutura lambdoi-

dea derecha.
d.	 Plagiocefalia postural.
e.	 Braquicefalia posterior.

7.	 Ante esta impresión diagnóstica, 
¿cuál sería la orientación terapéu-
tica INICIAL?
a.	 No hay que hacer ningún trata-

miento; la plagiocefalia postural 
se corrige sola.

b.	 Tratamiento corrector postural y 
ejercicios diarios de movimien-
tos de cabeza y cuello para corre-
gir una posible tortícolis, causa 
primaria de la clínica descrita.

c.	 Prescripción de banda ortésica 
(casco).

d.	 Tratamiento corrector postural 
y, a partir de los 4-5 meses, jue-
gos en decúbito prono y posición 
de gateo (Tummy time), siempre 
bajo supervisión.

e.	 Derivación a neurocirugía, pues 
hay que descartar una craneosi-
nostosis de forma urgente.

8.	 ¿Qué otra patología, ante la misma 
situación clínica, habría que DES-
CARTAR?
a.	 Plagiocefalia anterior sinostó-

tica.
b.	 Trigonocefalia.
c.	 Craneosinostosis sutura lamb

doidea D.
d.	 Plagiocefalia postural.
e.	 Braquicefalia posterior.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:  www.sepeap.org 
y  www.pediatriaintegral.es. 
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es
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Introducción

L as crisis febriles son uno de los cuadros clínicos que, siendo benignos, 
más ansiedad producen en las familias y no solo en ellas, sino también 
frecuentemente en los sanitarios que las atienden. Se trata de las crisis 

epilépticas más frecuentes en la infancia, afectando hasta al 4 % de niños en 
los países de nuestro entorno. Existen numerosas guías clínicas, con pequeñas 
diferencias entre ellas, sobre el manejo agudo y el seguimiento posterior, siendo 
objetivo de esta revisión ofrecer un compendio de los conocimientos actuales.

Definición. Crisis simples y complejas

Las crisis febriles (CF) son crisis epilépticas que se producen durante un proceso 
febril en ausencia de infección en el sistema nervioso central (SNC), epilepsia o 
patología neurológica conocida afectando típicamente a niños de 6 meses a 5 años 
y, rara vez, después de los 6 años(1).

Valoración y seguimiento 
del niño con crisis febriles
A. Hernández Fabián*,  T. de la Calle Cabrera**
*Neuropediatra. **Pediatra
Hospital Clínico Universitario de Salamanca

Resumen
Las crisis febriles (CF) son el evento convulsivo más 
frecuente en la edad infantil. Afecta entre un 2-5 % 
de los niños en nuestro medio. Se deben tanto a 
factores genéticos como ambientales. Se definen como 
crisis acompañadas de fiebre que ocurren en niños de 
edad entre los 6 meses y los 5 años, en ausencia de 
infección del sistema nervioso central (SNC), trastornos 
metabólicos ni antecedentes de epilepsia. Las crisis 
febriles simples, la mayoría, son crisis generalizadas, 
de menos de 15 minutos y que no recurren en 24 horas. 
Las crisis febriles complejas son focales, prolongadas 
(más de 15 minutos) o recurrentes en 24 horas. En 
un niño con buen estado general, con una CF simple, 
no se recomienda de rutina pruebas complementarias 
(análisis de sangre, punción lumbar, neuroimagen, 
electroencefalograma), salvo determinar la glucemia 
si el niño está con una crisis activa. En los niños con 
CF complejas, las exploraciones complementarias 
deben individualizarse. La mayoría de las crisis febriles 
se resuelven espontáneamente, recomendándose 
tratamiento con benzodiacepinas antes de los cinco 
minutos de duración. Es muy importante una adecuada 
información a la familia, incluyendo instrucciones 
sobre la actitud ante una posible recurrencia. 

Abstract
Febrile seizures (FS) are the most common type of 
seizures in childhood. They affect between 2-5% of 
children in our country. They are caused by both genetic 
and environmental factors. They are defined as seizures 
accompanied by fever that occur in children between 
6 months and 5 years of age, in the absence of central 
nervous system (CNS) infection, metabolic disorders, 
or a history of epilepsy. Simple febrile seizures, which 
are the majority, are generalized seizures lasting less 
than 15 minutes and do not recur within 24 hours. 
Complex febrile seizures are focal, prolonged (lasting 
more than 15 minutes), or recurrent within 24 hours. 
In a child in good general health with a simple febrile 
seizure, routine additional tests (blood tests, lumbar 
puncture, neuroimaging, electroencephalogram) are 
not recommended, except for determining blood 
glucose levels if the child is having an active seizure. 
In children with complex FS, additional tests should 
be individualized. Most febrile seizures resolve 
spontaneously, and treatment with benzodiazepines is 
recommended if the seizure lasts less than five minutes. 
It is very important to provide adequate information to 
the family, including instructions on what to do in the 
event of a possible recurrence. 

Palabras clave:  Crisis febril;  Niños;  Manejo;  Recomendaciones para cuidadores.

Key words:  Febrile seizure;  Children;  Management;  Recommendations for caregivers.
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OBJETIVOS
•	 Revisar la definición, epidemiología y 

etiopatogenia de las crisis febriles.
•	 Actualizar el conocimiento sobre la atención 

de las crisis febriles en la infancia.
•	 Identificar situaciones excepcionales de uso 

de pruebas complementarias.
•	 Familiarizarse con la atención de los menores 

con crisis febriles en Atención Primaria.
•	 Conocer las situaciones en las que valorar la 

derivación a neuropediatría.
•	 Disponer de información y recursos de interés 

sobre las recomendaciones que deben darse a la 
familia o cuidadores de niños con crisis febriles.

Autora de correspondencia:  aranz.hernandez@usal.es
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Aunque se clasif ican como crisis 
epilépticas, en la mayoría de los casos 
no conducen a un diagnóstico de epi-
lepsia(1). Para que una crisis epiléptica 
pueda ser catalogada como una crisis 
febril, debe suceder en un niño de dicho 
rango de edad, sin historia de crisis afe-
briles previas, ni alteraciones metabóli-
cas ni infecciosas del SNC, asociado a 
fiebre en el momento de la crisis.

Las crisis febriles se clasifican según 
la presencia de signos focales, duración 
y recurrencia dentro de un único epi-
sodio infeccioso, como CF simples 
o CF complejas(2). Las CF complejas 
suponen el 20-35 % de las CF, aumen-
tando hasta el 45 % en los menores de 
12 meses de edad(1).

La crisis febril simple o típica (que 
supone el 60-70 % de los casos) debe 
cumplir las siguientes características 
para ser considerada como tal:
•	 Edad del niño: de 6 meses a 5 años. 

Aunque algunas guías son menos 
restrictivas en este punto y acep-
tan un límite inferior de 3 meses e 
incluso un mes (la guía ILAE: Liga 
Internacional contra la Epilepsia), y 
un límite superior de 6 años(3).

•	 Duración menor de 15 minutos. Lo 
habitual es que una crisis febril dure 
pocos minutos.

•	 Generalizada (tónico-clónica en 
el 80 % de las ocasiones). También 
puede ser tónica (13 %) y en pocos 
casos atónica (3 %).

•	 Postcrítico corto. El postcrítico 
puede cursar con agitación o con 
somnolencia.

•	 No recurrencia en 24 horas.
•	 Sin patología neurológica previa ni 

crisis afebriles anteriores.

Toda crisis febril que no cumpla estas 
características se considera crisis com-
pleja o atípica. Incluyen aquellas que 
son de inicio focal o que duran más de 
15 minutos o que recurren en un periodo 
de 24 horas. De estas características, “la 
más benigna” parece la recurrencia; se ha 
publicado que los menores diagnosticados 
de crisis febril compleja solo por presen-
tar recurrencia de la crisis tienen un buen 
pronóstico, similar a los que presentan 
crisis febriles simples(4). Si la duración de 
la crisis febril excede los 30 minutos, se 
considera “estatus febril”. Puede presen-
tarse como una crisis única que no cede o 
con apariencia de múltiples crisis, pero sin 
recuperación completa entre ellas.

Epidemiología

La incidencia de las CF se estima 
entre el 2 % y el 5 % en EE.UU. y 
Europa Occidental, siendo mayor en 
poblaciones asiáticas (8-10 %). El pico 
de incidencia de la primera CF se sitúa 
en el segundo año de vida, ocurriendo 
el 90 % de los primeros episodios antes 
de los 3 años(2).

Etiopatogenia

Tienen una importante base genética, con 
factores ambientales implicados no total-
mente aclarados.

Las causas precisas de las crisis febri-
les aún no están completamente claras. 
La etiología de las CF es multifacto-
rial, involucrando factores genéticos y 
ambientales. Algunos factores genéticos 
se presentan con un patrón de herencia 
autosómico dominante en algunos casos, 
aunque se ha sugerido una herencia 
poligénica en la gran mayoría. El 82 % 
de los episodios se asocia a infecciones 
virales. El tipo específico de infección 
viral no predice características de com-
plejidad de las crisis o las recurrencias 
futuras. Los virus más frecuentemente 
asociados con CF incluyen: el virus del 
herpes humano 6, inf luenza, adenovi-
rus, virus respiratorio sincitial, parain-
fluenza y el SARS-CoV-2(1,5).

Los factores que más se han relacio-
nado con la aparición de crisis febriles 
incluyen: antecedentes familiares de CF, 
presencia de trastornos del neurodesa-
rrollo, alta neonatal tardía y asistencia 
a guardería(6).

Manejo del paciente con una 
crisis febril

La prioridad ante un niño con crisis febril 
activa será estabilizarlo y yugular la crisis 
lo antes posible, siendo, de primera elec-
ción, el tratamiento farmacológico con una 
benzodiacepina.

Ante un paciente con una crisis 
febril, el paso inicial será valorar el TEP 
(triángulo de evaluación pediátrica) y 
establecer si la crisis febril por la que 
consultan ya ha cedido o persiste.

Crisis febril inactiva
La mayoría de las crisis febriles son 

de muy breve duración y ya habrán 
cedido en el momento de la evalua-

ción. Durante el periodo postcrítico, 
el médico debe asegurarse de que el 
episodio comicial realmente ha cedido, 
siendo lo más sugerente de estado post-
crítico que los ojos estén cerrados y la 
respiración sea pausada y profunda(7). 
No está indicado administrar fármacos 
antiepilépticos durante este periodo.

Ante una crisis febril, ya inactiva 
en el momento de la valoración, debe 
administrarse tratamiento antitérmico 
si no se ha hecho previamente(1). A con-
tinuación, se evaluará al paciente cui-
dadosamente, intentando determinar 
la causa de la f iebre y descartando la 
posibilidad de que la crisis haya sido 
secundaria a infección del SNC.

Crisis febril activa
Cuando la crisis no ha cedido, febril 

o no, tanto en el medio extrahospitalario 
como hospitalario, es prioritaria la esta-
bilización según el algoritmo ABC (vía 
aérea, respiración, circulación):
A:	apertura de vía aérea. Se asegurará 

de que la vía aérea esté permeable 
(buena entrada de aire, ausencia de 
ruidos respiratorios de obstrucción 
de vía aérea superior). En el caso de 
vía aérea comprometida, se asegurará 
la correcta colocación de la posición 
del paciente (importante sobre todo 
en lactantes y niños obesos); o si no 
es suficiente, se realizará apertura 
manual de vía aérea o la técnica pre-
cisa para mantenerla permeable(8).

B:	administ ra r ox igenoterapia a l 
100 %(8).

C:	monitorizar constantes (saturación 
O2, FC, TA). Canalizar vía venosa. 
Realizar glucemia capilar.

D:	exploración neurológica: se valorará 
nivel de conciencia, pupilas, partes 
del cuerpo afectadas, asimetrías y 
tipo de afectación motora (atonía, 
hipertonía, movimientos tónico-
clónicos...).

E:	temperatura, presencia de petequias, 
valoración de perfusión periférica, 
existencia de lesiones traumáticas...

Ante cualquier crisis epiléptica gene-
ralizada, está indicado administrar 
medicación anticrisis a partir de una 
duración de más de 2 minutos y antes 
de los 5 minutos; ya que, a partir de ese 
momento, cuanto más se prolongue la 
crisis, más probabilidades de sufrir un 
estatus epiléptico y menor respuesta a 
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anticomiciales. Cualquier paciente que 
llegue a un servicio sanitario con una 
crisis activa, se asumirá que la duración 
supera ese límite y se administrará tra-
tamiento anticrisis inmediatamente(8).

Las benzodiacepinas son los fárma-
cos indicados para yugular una crisis 
febril. La vía de elección para el per-
sonal sanitario será la intravenosa. Si 
aún no se dispone de acceso venoso, se 
optará por otra vía (intranasal, trans-
mucosa oral, rectal, intramuscular...), 
con el objeto de no retrasar la adminis-
tración(1), proponiendo algunos auto-
res el límite de 3 minutos para intentar 
canalizar vía antes de optar por otra 
vía(8). El fármaco ideal es aquel fácil de 
administrar, socialmente aceptable, 
de acción rápida y con los mínimos 
efectos adversos. En nuestro medio, 
cumplen estas condiciones cuando no 
se dispone de vía IV, el midazolam 
(puede administrarse bucal, nasal, 
intramuscular) y el diazepam rectal(9). 
La tabla I muestra las dosis recomen-
dadas de estos fármacos.

Si la crisis persiste 5 minutos tras la 
administración de la benzodiacepina, 
se administrará una segunda dosis de 
benzodiacepina y, a efectos operativos, 
se actuará según los protocolos de esta-
tus epiléptico. Si se dispone de vía IV, 
se usará de elección midazolam IV 
(0,2 mg/kg, máx. 10 mg) o diazepam 
(0,2 mg/kg, máx. 10 mg)(10).

Se administrará tratamiento para 
la fiebre con los antitérmicos habitua-
les, utilizando la vía más adecuada a la 
situación del paciente, evitando la vía 
oral en aquellos con disminución del 
nivel de conciencia(8).

Diagnóstico: anamnesis y 
exploración física

El objetivo fundamental se centra en des-
cartar una infección del SNC como causa 
de la crisis y asegurar el buen estado gene-
ral del paciente.

Van a ser fundamentales para guiar 
el manejo posterior del paciente, una 
vez superada la crisis. Debe realizarse 
una exhaustiva evaluación basada en 
una adecuada anamnesis y una com-
pleta exploración física, orientada, por 
un lado, a evaluar la crisis como simple 
o compleja y, por otro, a determinar la 
causa de la fiebre. El objetivo principal 
debe dirigirse a descartar que la crisis 
sea secundaria a una infección del SNC 
o a un proceso expansivo intracraneal.

Anamnesis

Se constatará de forma minuciosa: la 
descripción de la crisis, su duración, el 
contexto en el que apareció y qué hacía 
el menor previamente, la participación 
ocular y de la musculatura facial, tono 
aumentado o disminuido, existencia de 
rítmias musculares y zonas implicadas, 
características y duración del periodo 
postcrítico. La descripción debe obte-
nerse de la persona que la presenció, 
si es posible. La información recogida 
en este momento, puede tener mucha 
importancia en valoraciones posteriores 
del niño.

De cara al manejo, es importante 
conocer el estado vacunal del niño, 
que, si es incorrecto, puede aumentar 
su riesgo de presentar una meningitis 
bacteriana, y la toma actual de antibióti-
cos que puedan enmascarar signos y sín-
tomas de meningitis. Asimismo, deben 
constar en la historia antecedentes neu-
rológicos y de crisis febriles o afebriles 
del niño y de sus familiares.

Además de la crisis, el pediatra se 
encuentra ante un niño con fiebre, por 
lo que la historia clínica debe reco-
ger, además, datos del cuadro febril y 
sus síntomas, como en cualquier otro 
paciente febril. La tabla II muestra los 
puntos a investigar que deben constar 
en la anamnesis.

Exploración física
Al igual que con cualquier otro 

niño que acude a Urgencias con fiebre, 
se procederá a determinar su estado 
general y a buscar el foco de la fiebre. 
Específicamente, se buscarán cuidado-
samente signos de meningitis o encefa-
litis, valorando cuidadosamente: alte-
ración del nivel de conciencia (una vez 
pasada la crisis), irritabilidad, fontanela 
abombada, signos meníngeos, rigidez 
de nuca, hipotonía, focalidad neuro-
lógica..., realizando una exploración 
neurológica completa.

Pruebas complementarias

Serán necesarias dependiendo de si la cri-
sis febril ha sido simple o compleja, así 
como de la sospecha clínica guiada por la 
anamnesis y la exploración.

En niños con crisis febriles simples, 
mayores de 6 meses y bien vacunados, 

Tabla I.  Dosis recomendadas de benzodiacepinas en la crisis febril

Sin vía IV Con vía IV

Midazolam intranasal 0,2 mg/kg. Máx. 10 mg, 
administrado mejor con atomizador, la mitad por 
cada fosa nasal. Utilizar la presentación 3 mg/mL

Midazolam IV 0,2 mg/kg 
(máx. 10 mg). Diluir en 
SSF o glucosado 5 % y 
administrar muy lento

Midazolam bucal 0,3-0,5 mg/kg (máx. 10 mg). 
Jeringa precargada: <1 año: 2,5 mg, 1-5 años: 
5 mg, 5-10 años: 7,5 mg, >10 años: 10 mg)

Midazolam intramuscular 0,2 mg/kg (máx. 10 mg)

Diazepam rectal 0,5 mg/kg
–	<15 kg o 3 años: microenema de 5 mg
–	>15 kg o 3 años: microenema de 10 mg

Diazepam IV 0,2-0,3 mg/kg 
(máx. 10 mg) lentamente 
en 3-5 minutos

Fuente: referencias(8,13).

Tabla II.  Puntos a investigar en la 
historia clínica en un niño con crisis 
febril

–	Anamnesis y exploración 
orientada a buscar el foco de la 
fiebre

–	Descripción minuciosa de la 
crisis (duración, características, 
postcrítico)

–	Alteraciones del neurodesarrollo 
del niño. Crisis previas

–	Enfermedades recientes
–	Uso de antibiótico actual
–	Vacunaciones recientes
–	Estado vacunal (frente a 

Haemophilus, neumococo, 
meningococo)

–	Antecedentes familiares: de crisis 
febriles y de epilepsia 

Fuente: referencia(1).
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que se encuentren con buen estado 
general, no se precisan pruebas com-
plementarias. En estos niños se indi-
carán de la misma forma que en otros 
niños con fiebre, según la orientación 
de la anamnesis y la exploración física, 
siguiendo los protocolos habituales de 
niño febril. Diversos estudios ponen 
de manifiesto que los niños con crisis 
febriles simples no tienen mayor riesgo 
que otros niños con fiebre de presentar 
neumonía, ni infección urinaria, bac-
teriemia ni meningitis bacteriana(11,12). 
Sin embargo, ante un paciente con cri-
sis febril compleja, la decisión de rea-
lizar pruebas complementarias puede 
estar justificada en algunos casos, y se 
basará en la sospecha clínica y datos de 
la anamnesis y examen físico.
•	 Glucemia capilar: debe determinarse 

en cualquier episodio de crisis con-
vulsiva activa, teniendo en cuenta la 
facilidad y rapidez de su obtención y 
la ineficacia de cualquier tratamiento 
en el caso de que la causa de la con-
vulsión sea la hipoglucemia(8).

•	 Análisis de sangre: no existe eviden-
cia de que aporte ningún beneficio 
en niños con crisis febriles típicas. 
En general, se solicitarán parámetros 
analíticos dependiendo de la duda 
diagnóstica (hemograma, bioquímica 
con iones, reactantes de fase aguda, 
gasometría, hemocultivo), siguiendo 
los protocolos de síndrome febril(13), 
dependiendo del estado general, 
sospecha de deshidratación, posi-
ble foco... como en cualquier otro 
paciente. Además, si existe indi-
cación para realización de punción 
lumbar, debe determinarse glucemia 
y recoger hemocultivo(1).

	 Debe plantearse de forma individua-
lizada ante niños con crisis febriles 
atípicas o factores de riesgo(13). Las 
indicaciones actuales para realizar ana-
lítica de sangre, según la Asociación 
Española de Pediatría (AEP), son:
–	 Menores de 6 meses.
–	 Lactantes 6-12 meses incorrecta-

mente vacunados frente a neumo-
coco o Haemophilus.

–	 Crisis con temperatura inferior a 
38ºC.

–	 Tratamiento antibiótico previo.
–	 Crisis recurrentes.
–	 Crisis después de las primeras 

48 h de fiebre.
–	 Otros signos de atipicidad.

•	 Punción lumbar: se recomienda siem-
pre ante una duda fundada de que la 
convulsión pueda ser secundaria a 
una infección del SNC(13). El dato 
principal que puede apuntar en esta 
dirección es un nivel de conciencia 
alterado o una exploración neuroló-
gica anormal pasada la crisis, aunque 
también se valorará en los pacientes 
más complicados de valorar o con 
mayor riesgo por edad o cuadro clí-
nico. En un niño con una crisis febril 
compleja, sin otros signos de alarma, 
el riesgo de meningitis o encefalitis 
es muy bajo si la exploración física 
no es sugestiva(14). Las indicaciones 
actuales de punción lumbar según la 
mayoría de las guías son(1,7,13):
–	 Cualquier niño con exploración 

física compatible con infección 
del SNC: alteración del nivel de 
conciencia prolongado postcrisis, 
signos meníngeos positivos, rigi-
dez de nuca y focalidad neuroló-
gica.

–	 Menores de 6 meses.
–	 Valorar en:

a.	Menores de 18 meses con va-
cunación inadecuada frente a 
Haemophilus y neumococo.

b.	Tratamiento antibiótico previo 
que pudiese enmascarar una 
infección del SNC.

c.	Estatus febril.
d.	Alteración prolongada del nivel 

de conciencia.
e.	Crisis complejas en menores de 

12 meses(1,2).
•	 Neuroimagen: TC o RM craneal: 

se indicará ante sospecha clínica de 
alteración estructural subyacente(15), 
y en niños con:
–	 Focalidad neurológica en la explo-

ración tras la crisis.

–	 Sospecha clínica de lesión ocu-
pante de espacio.

–	 Alteración de conciencia prolon-
gada postcrisis.

–	 Estatus febril.
•	 Electroencefalograma (EEG): la 

realización de un EEG no está indi-
cada en el manejo agudo de un niño 
con una convulsión febril, ya sea en 
medio extrahospitalario o en Urgen-
cias pediátricas(16).

Indicaciones de observación 
prolongada hospitalaria 
e ingreso

La mayoría de los menores con crisis febri-
les no requerirán hospitalización y pueden 
ser dados de alta de manera segura, des-
pués de un periodo de observación, si han 
recuperado su estado neurológico basal.

La hospitalización, con el único fin 
de tranquilizar a los cuidadores, no ha 
demostrado ser beneficiosa(1,2).

Existe consenso en la mayoría de 
las guías clínicas de que, ante una cri-
sis febril simple en un niño mayor de 
18 meses, con buen estado general y 
con exploración normal, sobre todo si 
ya ha presentado otros episodios pre-
vios de crisis febriles simples y si tiene 
antecedentes familiares de crisis febriles, 
no se precisa observación hospitalaria, 
pudiendo ser dado de alta en cuanto 
se recupere totalmente del postcrítico 
con una exploración previa al alta nor-
mal(1,17).

En el resto, los menores de 18 meses, 
sobre todo si es su primer episodio, y los 
pacientes con crisis febriles complejas, 
es recomendable que permanezcan en 
observación hospitalaria con reevalua-
ciones periódicas durante las siguientes 

Cuándo valorar observación / ingreso hospitalario

Observación hospitalaria:
• Crisis compleja
• Primer episodio en menor de 12-18 meses
• Crisis febril en menor de 6 meses
• Recuperación incompleta
• Glasgow < 15 tras una hora de la crisis
• Varios episodios de crisis en el mismo 

proceso febril
• Ha precisado más de una dosis de 

fármacos antiepilépticos
• Tratamiento antibiótico concomitante
• Vacunación incompleta

Ingreso hospitalario:
• Sospecha de infección del SNC
• Fiebre con mal estado general
• Estatus febril
• Crisis prolongada con mala 

respuesta a tratamiento
• Alteración neurológica 

persistente

Figura 1. Necesidad de observación hospitalaria y/o ingreso.
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horas a la crisis (6 horas según unas 
guías, 2-4 horas según otras). Tras esas 
horas de observación, si las pruebas 
complementarias que hayan podido pre-
cisarse son normales y el niño presenta 
buen estado general, puede ser dado de 
alta a domicilio con seguimiento por su 
pediatra de Atención Primaria (AP), 
que determinará en qué casos es pre-
ciso solicitar seguimiento también por el 
neuropediatra(18,19). La figura 1 mues-
tra las situaciones en las que valorar la 
observación hospitalaria y el ingreso 
hospitalario.

Recomendaciones al alta tras 
una crisis febril

Al dar de alta a un niño con un episodio de 
crisis febril, sobre todo si es el primero, el 
pediatra debe dar recomendaciones espe-
cíficas, orales y por escrito, incluyendo 
la actitud a seguir ante un posible nuevo 
episodio(21).

La tabla III muestra las recomenda-
ciones a ofrecer a las familias. La mayo-
ría de las guías publicadas recomiendan 
el tratamiento domiciliario de un nuevo 
episodio de crisis febril, utilizando una 
benzodiacepina (diazepam rectal o 
midazolam bucal o intranasal) si la cri-
sis dura más de 2 minutos(22). Además, 
se darán las recomendaciones para el 
manejo de la fiebre y del cuadro clínico 
causante de la fiebre, si se conoce, al 
igual que en cualquier otro niño febril.

Ha de advertirse a la familia que 
el riesgo de recurrencia es alto, de un 
30-50 %, y lo que han de hacer ante un 
nuevo episodio. Los factores de riesgo 
para recurrencia son(1,7):
•	 Edad menor de 18 meses en la pri-

mera crisis febril.
•	 La fiebre se había iniciado menos de 

una hora antes de la crisis febril.
•	 La crisis febril se produjo con fiebre 

poco elevada.
•	 Historia familiar de crisis febriles.
•	 El niño presenta alteraciones del 

neurodesarrollo previas.

Las CF son eventos traumáticos para 
las familias. La recurrencia de las CF 
impulsa a más de la mitad de los fami-
liares/cuidadores a modificar su com-
portamiento durmiendo en la misma 
habitación con su hijo o midiendo la 
temperatura corporal varias veces al día. 

La mayoría de los cuidadores presentan 
alteraciones del sueño y un alto nivel de 
ansiedad. En este contexto, el miedo a 
la fiebre también puede llevar a un uso 
excesivo de antipiréticos que podrían ser 
perjudiciales(22). Además, es importante 
aclarar que no todas las infecciones pos-
teriores desencadenarán necesariamente 
otra crisis epiléptica, minimizando así 
la “fiebre-fobia”(1).

Se debe prestar especial atención al 
asesoramiento familiar y se debe trans-
mitir información precisa, verbalmente 
y por escrito. También se les debe trans-

mitir que el problema probablemente se 
resolverá en los próximos años sin efec-
tos negativos.

Sería bueno conversar con los cui-
dadores sobre lo que suponen las crisis 
febriles y atender a sus preocupaciones, 
dándoles respuestas a sus inquietudes 
(Tabla III). Una consulta de segui-
miento en pediatría de AP, 2-3 semanas 
después del primer evento, puede ayudar 
a las familias a afrontar la experiencia 
traumática. Esta estrategia ha demos-
trado su eficacia para mejorar el conoci-
miento limitado de la familia o los cui-

Tabla III.  Recomendaciones a la familia o cuidadores tras una crisis febril

Información que debe proporcionarse después de una crisis febril

1.	 Definición: las crisis febriles, también conocidas como convulsiones 
febriles, son crisis convulsivas que se presentan asociadas con un aumento 
de temperatura. No se trata de epilepsia, sino de sensibilidad del cerebro 
inmaduro del menor ante la fiebre

2.	 Reconocer el estrés de la familia: las CF pueden parecer aterradoras para el 
observador, pero generalmente son inofensivas

3.	 Un fenómeno común: las crisis febriles son comunes, hasta un 2 a 5 % de los 
menores en los EE.UU. y Europa Occidental, y entre un 6 a 9 % de los bebés 
y niños en Japón, habrán experimentado, al menos, una crisis febril, simple o 
compleja, a la edad de 5 años

4.	 Recurrencia: no todas las enfermedades y episodios de fiebre provocarán una 
crisis febril

5.	 En caso de CF:
a.	Mantenga la calma, asegure un lugar donde el niño no pueda hacerse daño 

durante la crisis, adopte una posición lateral estable, no aplique nada en la 
boca ni entre los dientes, anote la hora y la naturaleza de la crisis

b.	La mayoría de las CF terminan espontáneamente en 2 a 3 minutos, sin 
requerir ningún tratamiento

6.	 ¿Qué pasa si la CF dura más de 5 minutos? Llame a emergencias si:
a.	CF dura más de 5 minutos
b.	Se ha aplicado diazepam rectal
c.	Síntomas focales, paresia postictal, el estado clínico general está 

deteriorado/síntomas prolongados
7.	 El diagnóstico de crisis febril se basa fundamentalmente en la anamnesis 

y la exploración física. No se recomiendan las pruebas de laboratorio, el 
electroencefalograma ni la neuroimagen como procedimiento diagnóstico de 
rutina

8.	 Seguimiento: no se requiere seguimiento especializado. Se recomienda 
consultar con su médico de Atención Primaria para hablar sobre este evento

9.	 Pronóstico: el número de CF simples no se correlaciona con el riesgo de 
epilepsia ni con el riesgo de desarrollar trastornos cognitivos, por lo que no se 
suele recomendar profilaxis ni estrategias intermitentes con benzodiacepinas 
ni antiepilépticos continuos

10.	Prevención:
a.	El número de CF simples no se correlaciona con el riesgo de epilepsia ni 

con el riesgo de desarrollar trastornos cognitivos
b.	Por lo tanto, no suelen recomendarse ni profilaxis ni estrategias 

intermitentes con benzodiacepinas ni fármacos anticrisis continuos
c.	El uso de medicamentos antipiréticos puede hacer que el niño se 

sienta mejor cuando no se encuentra bien y tiene fiebre, pero no debe 
considerarse útil para “prevenir” las crisis febriles

d.	Las familias deben evitar el colecho, ya que podría resultar peligroso para 
sus hijos y no evitará las crisis febriles

Fuente: referencia (22).
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dadores, cambiar las actitudes negativas, 
reducir la ansiedad y promover mejores 
respuestas de primeros auxilios a CF(21).

Diagnóstico diferencial

En ocasiones, los niños presentan episodios 
que pueden simular crisis febriles.

Es importante que el pediatra sepa 
reconocerlos, sobre todo cuando, en 
muchas ocasiones, no han sido presen-
ciados por un sanitario, dada la corta 
duración habitual de las crisis febriles(3).
•	 Temblor febril o escalofríos: sacudi-

das musculares finas, sin relación a 
eventos epilépticos, que pueden suce-
der en un niño febril. Suelen ser bila-
terales y no hay alteración del nivel 
de conciencia, características que los 
diferencian de una crisis febril.

•	 Síncope febril: episodio sincopal 
con pérdida de conciencia y tono de 
segundos de duración, en relación 
a fiebre alta. No presentan periodo 
postcrítico. Suelen asociar síntomas 
vegetativos, palidez y sudoración. 
A diferencia de las crisis febriles, no 
presentan hipertonía ni suelen pre-
sentar sacudidas clónicas (aunque 
podrían estar presentes si la hipo-
perfusión cerebral se prolonga).

•	 Crisis secundarias a infección del 
SNC: el objetivo principal de la valo-
ración de un niño con fiebre y crisis 
es diferenciar cuándo la crisis es un 
síntoma de meningitis y/o encefali-
tis, que pueden presentarse con crisis 
hasta en un 25 % de las ocasiones. 
La valoración clínica es fundamen-
tal, ya que los niños con meningitis 
y/o encefalitis van a presentar otros 
síntomas que orienten al diagnóstico 
(alteración del nivel de conciencia, 
signos meníngeos o rigidez de nuca, 
petequias, focalidad neurológica...). 
El riesgo de presentar una meningi-
tis o encefalitis en un niño con una 
crisis febril simple con buen estado 
general y sin otros criterios clínicos 
de riesgo es prácticamente el mismo 
que el de otro niño febril sin crisis(12). 
La vacunación correcta frente a neu-
mococo y Haemophilus influenzae 
también disminuye el riesgo de pre-
sentar meningitis bacteriana. Los 
lactantes menores de 12 meses son 
una población de mayor riesgo y en la 
que el dintel de sospecha de menin-

gitis debe bajar, sobre todo si no tie-
nen protección vacunal completa, por 
la mayor dificultad de la exploración 
física y neurológica en esta población. 
Debe descartarse infección del SNC 
en los niños que presenten un estatus 
febril, aunque las tasas de meningitis 
bacteriana son bajas si el niño está 
correctamente vacunado(12,14).

•	 Crisis parainfecciosas: pueden pro-
ducirse con febrícula o sin fiebre, en 
niños con infecciones virales banales, 
muchas veces gastrointestinales. Son 
similares a las crisis febriles simples, 
siendo generalizadas, de breve dura-
ción y, en ocasiones, pueden recurrir 
dentro del mismo proceso infeccioso. 
Su pronóstico es benigno, similar a 
las crisis febriles simples(3).

•	 Síndromes epilépticos relacionados 
con crisis febriles: Algunos síndro-
mes epilépticos pueden presentarse 
inicialmente con crisis febriles, y su 
identificación temprana es crucial:
–	 Epilepsia Generalizada con Cri-

sis Febriles Plus (GEFS+): es un 
síndrome de epilepsia familiar, en 
el que las crisis febriles pueden 
persistir más allá de la edad típica 
de resolución (6 años) y pueden ir 
acompañadas de crisis no febriles, 
ya sean generalizadas o focales(5). 
Se han identificado variantes en 
genes de canales de sodio como 
SCN1A y SCN1B, así como en 
GABRG2, GABRD y SCN9A 
en individuos con GEFS+(1).

–	 Síndrome de Dravet (SD): es una 
encefalopatía epiléptica grave que, 
a menudo, se inicia con crisis fe-
briles frecuentes, prolongadas y 
focales en lactantes menores de 
1 año. Las crisis en el síndrome 
de Dravet pueden ser sensibles a 
los cambios de temperatura, como 
los inducidos por baños calientes 
o ejercicio físico. Las variantes 
con pérdida de función en el gen 
SCN1A son la causa más común 
(aproximadamente el 80-90 % 
de los pacientes). El EEG suele 
ser normal al inicio del cuadro 
clínico. Los fármacos anticrisis 
bloqueantes de canales de sodio 
pueden empeorar la evolución. 
Los criterios para sospechar el 
síndrome de Dravet incluyen una 
historia de crisis prolongadas (más 
de 5 minutos), diferentes tipos de 

crisis no febriles o crisis sensibles a 
cambios de temperatura antes del 
primer año de vida y trastornos 
del neurodesarrollo o regresión a 
partir del primer año de vida(20).

–	 Encefalopatía epiléptica tras pro-
ceso febril en niños previamente 
sanos (FIRES- Fever-Induced 
Refractory Epileptic Encepha-
lopathy): se presenta como un 
estatus epiléptico refractario tras 
una infección febril en menores 
sin antecedentes de epilepsia ni 
causas estructurales o metabólicas 
claras.

Seguimiento del paciente 
con crisis febriles

El profesional más adecuado para el segui-
miento del niño con crisis febriles es su 
pediatra de AP, que es el médico que más 
conoce al niño y su familia y es capaz de 
seguir más de cerca su desarrollo psico-
motor y captar posibles signos de alarma.

El momento agudo de una crisis 
febril suele ser de gran ansiedad para 
las familias, y si el niño ha sido atendido 
en una urgencia hospitalaria, como es 
frecuente en nuestro medio, el estrés del 
momento hace que este no sea el lugar 
más indicado, ni un pediatra descono-
cido el mejor profesional, para trans-
mitir información sosegadamente a la 
familia y tranquilizarlos.

El pediatra de AP del niño deberá 
decidir, dependiendo de los criterios de 
riesgo en cada caso, si es preciso otros 
exámenes complementarios y la deriva-
ción a neuropediatría.

Criterios de derivación 
a neuropediatría

La mayoría de los menores con crisis febri-
les simples no necesitan ser derivados a 
un neuropediatra. La derivación se reserva 
para los casos más complejos, cuando hay 
sospecha de una causa subyacente grave, 
un riesgo elevado de epilepsia o anomalías 
del desarrollo.

La decisión de derivar a un neuro-
pediatra después de una crisis febril 
(CF) se basa en una evaluación deta-
llada de las características de las crisis 
y del estado de salud general del menor. 
La mayoría de los casos de CF simples 
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presentarán una evolución benigna y no 
requieren un seguimiento especializado 
a largo plazo.

Algunos criterios de derivación a 
neuropediatría incluyen: crisis febriles 
complejas, presencia de focalidad neu-
rológica, periodo postcrítico prolongado 
(>1 hora), inicio antes de los 12 meses, 
retraso del neurodesarrollo o enferme-
dades neurológicas preexistentes(1,5,13).

Necesidad de estudios 
complementarios

En un niño, neurológicamente sano 
con una CF simple, no se debe realizar 
un EEG, ya que no hay evidencia que 
sugiera que las anormalidades del EEG 
puedan predecir la recurrencia de las CF 
o la aparición de epilepsia posterior(15). 
Existe controversia en cuanto a las CF 
complejas. En niños con CF complejas 
que asocien problemas neurológicos o 
un desarrollo anormal, sería recomenda-
ble realizar un EEG, al ser el grupo de 
mayor riesgo de desarrollo de epilepsia 
posterior(17). El EEG tiene un impacto 
limitado en el tratamiento agudo y 
no debe utilizarse como base para el 
ingreso(18). Existe unanimidad en la 
evidencia científica de no realizar EEG 
en un menor sin alteración neurológica 
previa con una crisis febril simple(15).

En cuanto a los estudios de neuroi-
magen (TAC o resonancia magnética), 
rara vez estarán indicados en las crisis 
febriles simples. No se justifica de forma 
rutinaria para las crisis febriles atípicas 
o complejas sin otros signos o síntomas 
de patología intracraneal(1).

Prevención-tratamiento 
profiláctico

El tratamiento preventivo con fármacos 
anticrisis no se recomienda en la actuali-
dad en las crisis febriles.

El uso de antipiréticos durante 
el episodio febril no ha demostrado 
beneficios para la prevención de crisis 
febriles. Estos fármacos sí están indi-
cados para mejorar el confort de los 
pacientes durante un proceso infeccioso 
o febril(23).

El uso de fármacos anticomiciales, 
como diazepam intermitente durante 
los procesos infecciosos o el fenobarbi-
tal continuo, puede reducir las tasas de 

recurrencia de crisis febriles. La alta tasa 
de efectos adversos de estos fármacos, 
junto con el bajo riesgo de complicacio-
nes en las crisis febriles, hace que no sea 
recomendable la profilaxis con fármacos 
anticrisis en la actualidad(2).

Las familias deben recibir infor-
mación adecuada sobre la recurrencia, 
los primeros auxilios y, lo que es más 
importante, la naturaleza benigna del 
fenómeno(23).

Pronóstico

Las crisis febriles, en especial las crisis 
febriles simples, presentan un pronóstico 
benigno, aunque debe advertirse del ele-
vado riesgo de recurrencia hasta que el 
niño cumpla 5-6 años.

•	 Neurocognitivo: los episodios de 
corta duración de CF no se asocian 
con un mayor riesgo de deterioro 
neurológico o cognitivo. Por otra 
parte, hay evidencia limitada que 
sugiere que el estatus epiléptico 
febril puede provocar anomalías en 
el hipocampo y resultados adversos 
posteriores. Entre las numerosas 
etiologías del estado epiléptico, el 
riesgo de desarrollar epilepsia es 
menor después de un estatus febril(1).

•	 Recurrencia: entre un tercio y la 
mitad (30-45 %) de los menores 
que experimentan una primera CF 
tendrán recurrencias, siendo mayor 
entre los 12-24 meses(1). Los factores 
de riesgo para la recurrencia inclu-
yen: menor edad en el momento de 
la primera crisis (<18 meses, <1 año), 
antecedentes familiares de CF en un 
familiar de primer grado, tempera-
tura baja en la primera CF, apari-
ción temprana en el proceso febril 
(<1 hora) o características atípicas 
en la primera crisis(1,2,23).

•	 Riesgo de epilepsia: el riesgo de 
desarrollar epilepsia después de una 
CF simple es solo ligeramente mayor 
(1-2 %) que en la población general. 
El riesgo aumenta en presencia de: 
CF complejas, crisis febriles recu-
rrentes, estatus epiléptico febril, 
focalidad en recurrencias, anteceden-
tes familiares de epilepsia, anomalías 
neurológicas previas o primera crisis 
antes de los 12 meses de vida o pos-
terior a los 3 años(1,2). La tabla IV 
resume los factores de riesgo de 
epilepsia y recurrencia en niños con 
crisis febriles.

•	 Mortalidad: un estudio de cohorte 
basado en la población no encontró 
un aumento en la mortalidad a largo 
plazo en niños con CF simple en 
comparación con la población gene-
ral(24,25). Se debe explicar a la familia 
que la muerte después de una CF es 
muy rara, incluso en pacientes de alto 
riesgo.

Función del pediatra 
de Atención Primaria

El pediatra de AP, por su cercanía con la 
familia, es la persona más indicada para 
tranquilizar sobre la naturaleza benigna de 
este proceso, así como para asesorar sobre 
el pronóstico de las crisis febriles, advertir 
sobre las elevadas posibilidades de recu-
rrencia e informar de cómo deben actuar 
los cuidadores ante una crisis febril activa.

La tabla V muestra enlaces con 
información para familia y cuidadores 
de crisis febriles que pueden ser útiles.

Es el profesional encargado del pro-
grama de salud del niño sano y, por 
tanto, el que mejor puede conocer el 
desarrollo psicomotor evolutivo del niño 
y sus antecedentes personales y fami-

Tabla IV.  Factores de riesgo de 
recurrencia y de epilepsia en niños 
con convulsiones febriles (CF)

Factores de riesgo de recurrencia

–	Edad menor de 12-18 meses en 
la primera crisis

–	Antecedentes familiares de CF 
en un familiar de primer grado

–	Temperatura baja en la primera CF
–	Crisis al inicio del proceso febril 

(<1 hora)
–	Características atípicas en la 

primera crisis 

Factores de riesgo de epilepsia

–	Crisis febriles complejas
–	Crisis febriles recurrentes
–	Estatus epiléptico febril
–	Focalidad en recurrencias
–	Antecedentes familiares de 

epilepsia
–	Anomalías neurológicas previas
–	Primera crisis antes de los 

12 meses de vida o posterior a 
los 3 años 

Fuente: referencias (1,23).
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liares, y puede sospechar factores de 
riesgo de mal pronóstico, derivando, en 
ese caso, a consulta de neuropediatría. 
Por otra parte, aunque las crisis febri-
les suelen ser de muy corta duración, 
dada su alta prevalencia en la población 
general, el pediatra de AP debe conocer 
el manejo del paciente con crisis febril 
activa.
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Una ambulancia trae a Urgencias a un varón de 15 meses con una crisis asociada a una infección febril. En el momento 
de su llegada, se encuentra consciente y activo, con un TEP estable. En el momento de la evaluación presenta fiebre de 
39ºC. Su madre, en casa, le ha dado la última dosis de paracetamol hace unas 6 horas, pues llevaba con fiebre desde la 
mañana (unas 12 horas de evolución). Unos 20 minutos antes, durante el cambio de pañal, comienza con sensación de 
temblor de extremidades, con la mirada perdida, sin reaccionar a estímulos. No sabe precisar la duración, pero cree que 
menos de 5 minutos, quizá 2 o 3. Ha llamado al 112 y han enviado una ambulancia. Además de la fiebre, hoy ha tenido 
tos leve, congestión nasal y no quiere comer, sin otros síntomas acompañantes.

No presenta antecedentes personales de interés; en la familia, un hermano del padre tiene epilepsia.
Exploración: temperatura: 39ºC; frecuencia cardiaca: 165 latidos/minuto; frecuencia respiratoria: 30 respiraciones/

minuto; tensión arterial: 90/60 mm Hg; saturación de oxígeno: 100 %. Está atento a su entorno y, por lo demás, llora al 
separarlo de su madre, pero se calma con facilidad. Su madre se muestra ansiosa. La piel no presenta hematomas ni estigmas 
neurocutáneos. La fontanela anterior está cerrada. Los signos de Brudzinski y Kernig son difíciles de evaluar. Las pupilas 
son simétricas y reactivas, con movimientos oculares conjugados. Presenta una movilidad simétrica, con un tono muscular 
adecuado, sin focalidad neurológica. Presenta un enrojecimiento de mucosa oral con escasas lesiones vesiculosas y aftas. 
El resto de la exploración es normal.

Evolución: tres meses después, el paciente presentó un nuevo episodio de iguales características en contexto de una 
infección gastrointestinal febril.

Caso clínico

Seguimiento de paciente con crisis febriles (CF)

Valoración por su pediatra de Atención Primaria

Seguimiento por su
pediatra de Atención Primaria Derivación a neuropediatría

Asesoramiento familiar: 
–	 Atención a una nueva 

crisis
–	 Riesgo de recurrencia 
–	 Pronóstico
Indicar medicación de 

rescate domiciliaria 
Vigilancia de evolución 

clínica y neurodesarrollo 

Factores de riesgo de recurrencia: 
•	 Edad menor de 12-18 m 
•	 Antecedentes familiares de CF en 

un familiar de primer grado
•	 Temperatura baja en la primera CF
•	 Aparición temprana en el proceso 

febril (<1 hora)
•	 Características atípicas en la 

primera crisis 

Factores de riesgo de epilepsia: 
•	 Predominio de CF complejas
•	 Alta recurrencia
•	 Estatus epiléptico febril
•	 Focalidad en recurrencias
•	 Antecedentes familiares de epilepsia
•	 Anomalías neurológicas previas
•	 Primera crisis antes de los 12 meses 

de vida o después de los 3 años 

•	 Crisis febriles típicas
•	 Edad > 12 m
•	 Sin antecedentes de patología neurológica
•	 Neurodesarrollo normal

•	 Crisis febriles atípicas
•	 Edad < 12 meses
•	 Retraso del neurodesarrollo 
•	 Enfermedades neurológicas preexistentes 

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC se pueden 
realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org  y  
www.pediatriaintegral.es. Para conseguir la acreditación de 

formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter único para todo el sistema 
nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los cuestionarios de 

acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es
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9.	 Las crisis febriles simples deben 
cumplir todas las siguientes carac-
terísticas para ser consideradas 
como tal, SALVO:
a.	 Edad del niño entre 6 meses y 

5-6 años.
b.	 Duración de la crisis menor de 

15 minutos.
c.	 Ausencia de clínica de alteración 

intracraneal.
d.	 No recurrencia en 24 horas.
e.	 No antecedentes de otras crisis 

febriles.

10.	Un niño de 22 meses acude al Cen-
tro de Salud con una crisis febril 
compleja, convulsionando en el 
momento de la atención médica. 
Después de asegurar vía aérea, 
aportar oxígeno y monitorizar 
constantes, se realiza glucemia 
capilar, de 100 mg/dl. ¿Cuál sería 
la MEJOR opción farmacológica 
para frenar la crisis?
a.	 Como parece una crisis febril, 

no hace falta administrar medi-
cación, al menos, durante 15 
minutos, ya que lo más probable 
es que frene por sí sola.

b.	 Intentar canalización de vía 
intravenosa, al menos durante 
5 minutos o tres intentos para 
administrar diazepam intrave-
noso 0,2 mg/kg como primera 
opción.

c.	 Si no se consigue acceso venoso 
rápidamente, la mejor medica-

ción para frenar la crisis es una 
benzodiacepina, como mida-
zolam intranasal 0,2 mg/kg o 
diazepam rectal 0,5 mg/kg.

d.	 Al ser una crisis compleja, 
la mejor opción es fenitoína 
20 mg/kg IV.

e.	 Por tener menos de dos años, 
debe utilizarse fenobarbital IV 
en cuanto se disponga de vía IV.

11.	Ante un niño de 10 meses que ha 
presentado una primera crisis febril 
simple, el pediatra debe explicar a 
los padres las siguientes cuestiones, 
SALVO:
a.	 El pronóstico de las crisis febri-

les es benigno.
b.	 Tener crisis febriles no va a afec-

tar al desarrollo neurológico del 
niño.

c.	 Son frecuentes los antecedentes 
familiares de crisis febriles en la 
infancia y, si existen, aumentan 
el riesgo de que el niño tenga 
crisis febriles.

d.	 Es muy raro que un niño sano 
con una crisis febril tenga un 
segundo episodio.

e.	 Dar antitérmico a la primera 
señal de fiebre o enfermedad no 
es eficaz para prevenir las crisis 
febriles.

12.	¿Cuál de los siguientes es un factor 
de RIESGO para presentar episo-
dios recurrentes de crisis febriles?
a.	 Edad mayor de 3 años en el 

momento de la primera crisis.
b.	 F iebre a lta  (>39 º C) en e l 

momento de la crisis.

c.	 Crisis febril compleja con múlti-
ples crisis en el mismo episodio.

d.	 Que la primera crisis febril sea 
tipo tónico-clónica.

e.	 Antecedente de traumatismo 
craneal reciente.

13.	¿En cuál de los siguientes pacientes 
con una crisis febril cree que está 
INDICADA la realización de una 
punción lumbar?
a.	 Niña de 12 meses de edad con 

buen estado general, con crisis 
tónico-clónica de 2 minutos de 
duración que recupera rápida-
mente su estado basal.

b.	 Varón de 7 meses con crisis 
tónico-clónica de 1 minuto 
de duración, con recuperación 
rápida y buen estado general, 
tratado con antibiótico desde 
hace 2 días por diagnóstico de 
faringitis aguda. Al investigar 
antecedentes, solo ha recibido 
las vacunas de los 2 meses.

c.	 Niña de 2 años, con buen estado 
general, que ha presentado dos 
episodios de crisis febriles sepa-
rados 8 horas entre sí, tónico-
clónicas de 1 minuto de dura-
ción, con recuperación rápida 
posterior, y que presenta buen 
estado general y exploración sin 
alteraciones.

d.	 Varón de 2 años con crisis de ini-
cio focal secundariamente gene-
ralizada, de duración 5 minutos, 
que cede con diazepam IV. A 
la exploración, presenta signos 
meníngeos positivos.

e.	 b y d son correctas.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
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Caso clínico
14.	Señale el diagnóstico más ADE-

CUADO para el paciente del caso 
clínico:
a.	 Se trata de una primera crisis en 

contexto de inicio de epilepsia.
b.	 Se trata de una crisis febril típica.
c.	 Se trata de una crisis febril atí-

pica.
d.	 Se trata de una crisis epilép-

tica sintomática en relación con 
infección del sistema nervioso 
central.

e.	 El tipo de crisis no se puede 
determinar sin realizar una ana-
lítica sanguínea.

15.	Marque la respuesta CORRECTA 
respecto al tratamiento de rescate 
de la crisis que se debe iniciar para 
el episodio por el que consulta el 
paciente:
a.	 Midazolam intranasal 0,2 mg/kg.
b.	 Midazolam IV 0,2 mg/kg.
c.	 Midazolam bucal 5 mg.
d.	 Diazepam rectal 5 mg.
e.	 No es necesario tratamiento de 

rescate.

16.	En cuanto al tratamiento preven-
tivo al alta del Servicio de Urgencias 
de este paciente, señale la respuesta 
CORRECTA:

a.	 Recomendaría diazepam rectal 
intermitente.

b.	 Recomendaría levetiracetam oral 
continuo durante los primeros 
años de vida.

c.	 Los antitérmicos preventivos son 
eficaces para evitar la aparición 
de nuevos episodios de crisis 
febriles.

d.	 No está indicado tratamiento 
preventivo de las crisis febriles.

e.	 Dado el escaso riesgo de efectos 
adversos de los fármacos anti-
crisis, la profilaxis continua está 
indicada en pacientes con crisis 
febriles simples recurrentes.

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:  www.sepeap.org 
y  www.pediatriaintegral.es. 
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es
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Epilepsia
E. González Alguacil,  J.J. García Peñas, 
V. Soto Insuga
Servicio de Neuropediatría. Hospital Infantil Universitario Niño Jesús. Madrid

Resumen
La epilepsia es uno de los trastornos neurológicos 
más frecuentes en la infancia y se caracteriza por una 
predisposición persistente a presentar crisis recurrentes. 
El diagnóstico se establece cuando se cumplen 
determinados criterios clínicos y electroencefalográficos, y 
puede tener causas estructurales, genéticas, metabólicas, 
inmunes, infecciosas o permanecer sin una explicación 
clara. Existen distintos tipos de crisis y síndromes 
epilépticos que varían según la edad de inicio. En los 
neonatos y lactantes se incluyen epilepsias autolimitadas 
y encefalopatías epilépticas y del desarrollo; mientras 
que, en la infancia, destacan también las epilepsias 
generalizadas idiopáticas y los síndromes definidos por 
una etiología específica. La clasificación actual combina 
la información electroclínica con la etiológica para 
orientar mejor el diagnóstico y el tratamiento. El abordaje 
terapéutico es sintomático y se centra en el control de las 
crisis. Las benzodiacepinas son el tratamiento de primera 
línea en las crisis agudas y en el estatus epiléptico. 
La elección de los fármacos anticrisis depende del tipo de 
crisis o del síndrome y, en determinados casos, se recurre 
a opciones no farmacológicas, como la dieta cetogénica, 
la cirugía o los dispositivos de neuroestimulación. 
El pediatra de Atención Primaria desempeña un papel 
esencial en la detección precoz de las crisis, la actuación 
inicial ante un primer episodio, la derivación oportuna 
al especialista, el seguimiento de las comorbilidades y 
la educación a las familias, facilitando la adherencia 
terapéutica y contribuyendo a mejorar la calidad de vida 
de los pacientes. 

Abstract
Epilepsy is one of the most common neurological 
disorders in childhood and is characterized by a 
persistent predisposition to recurrent seizures. 
The diagnosis is established when certain clinical 
and electroencephalographic criteria are met, and 
the causes may be structural, genetic, metabolic, 
immune, infectious, or remain unexplained. 
There are different types of seizures and epileptic 
syndromes that vary according to the age of onset. 
In neonates and infants, these include self-limited 
epilepsies and epileptic and developmental 
encephalopathies; while in childhood, idiopathic 
generalized epilepsies and syndromes defined 
by a specific etiology are also prominent. The 
current classification combines electroclinical and 
etiological information to better guide diagnosis and 
treatment. The therapeutic approach is symptomatic 
and focuses on seizure control. Benzodiazepines are 
the first-line treatment for acute seizures and status 
epilepticus. The choice of anti-seizure medications 
depends on the type of seizure or syndrome, and 
in certain cases, non-pharmacological options 
are used, such as the ketogenic diet, surgery, or 
neurostimulation devices. Primary care pediatricians 
play an essential role in the early detection 
of seizures, initial intervention during a first 
episode, timely referral to a specialist, monitoring 
comorbidities, and educating families, facilitating 
therapeutic adherence and contributing to improving 
patients’ quality of life. 

Palabras clave:  Epilepsia infantil;  Crisis epilépticas;  Estatus epiléptico;  Síndromes epilépticos;  Fármacos 
anticrisis;  Terapias no farmacológicas.

Key words:  Childhood epilepsy;  Epileptic seizures;  Status epilepticus;  Epileptic syndromes;  Antiseizure 
medications;  Non-pharmacological therapies.

Pediatr Integral 2025; XXIX (7): 503 – 512

OBJETIVOS
•	 Definir y diferenciar los conceptos fundamentales relacionados con la epilepsia infantil.
•	 Reconocer la clasificación actual de las crisis y de los síndromes epilépticos en la infancia, 

comprendiendo sus características electroclínicas, etiológicas y de pronóstico.
•	 Aplicar un enfoque diagnóstico estructurado ante un primer episodio paroxístico en la edad pediátrica.
•	 Identificar las principales etiologías de la epilepsia infantil.
•	 Seleccionar el tratamiento adecuado según el tipo de crisis y síndrome epiléptico.
•	 Valorar el papel del pediatra de Atención Primaria en la atención integral del paciente con epilepsia.

Autor de correspondencia:  
egalguacil@salud.madrid.org

https://doi.org/10.63149/j.pedint.80



Epilepsia

PEDIATRÍA INTEGRAL504

Introducción y conceptos
Crisis epiléptica

Manifestación transitoria de sig-
nos y/o síntomas ocasionados por una 
actividad neuronal anormal, excesiva o 
sincrónica en el cerebro(1). Esta defini-
ción enfatiza el carácter temporal de la 
crisis y su base fisiopatológica común, 
independientemente de la diversidad 
de manifestaciones clínicas que puede 
presentar.
•	 Crisis sintomática aguda: crisis clí-

nica que ocurre en el momento de 
una agresión sistémica o en estrecha 
relación temporal con una lesión 
cerebral documentada, como acci-
dente cerebrovascular, traumatismo 
craneoencefálico, encefalopatía 
metabólica, infección del sistema 
nervioso central, entre otras(2).

•	 Crisis no provocada: crisis epiléptica 
que ocurre sin un factor precipitante 
temporal o reversible, con posible 
tendencia a repetirse.

Epilepsia
Según la def inición práctica pro-

puesta por la Liga Internacional con-
tra la Epilepsia (ILAE) en 2014(3), la 
epilepsia se caracteriza por una predis-
posición persistente a presentar crisis 
epilépticas recurrentes.

El diagnóstico se establece cuando 
ocurre cualquiera de las siguientes con-
diciones:
•	 Dos o más crisis no provocadas (o refle-

jas), separadas por más de 24 horas.

•	 Una crisis no provocada (o ref leja), 
cuando existe una probabilidad ele-
vada de recurrencia (al menos 60 %) 
en los siguientes diez años.

•	 El diagnóstico de un síndrome epi-
léptico específico.

Puede tener un origen diverso, inclu-
yendo causas genéticas, estructurales, 
metabólicas, inmunológicas, infecciosas 
o de etiología aún desconocida(4).

Estatus epiléptico (EE)
La ILAE definió en 2015(5) el esta-

tus epiléptico como una condición 
resultante del fracaso de los mecanis-
mos encargados de finalizar una crisis 
epiléptica o de la activación de proce-
sos que prolongan su duración. Para su 
mejor aplicación clínica, se establecen 
dos hitos temporales (Fig. 1):
•	 Tiempo 1: umbral clínico a partir 

del cual una crisis debe considerarse 
como una actividad epiléptica con-
tinua y requiere iniciar tratamiento 
inmediato. En el caso de las crisis 
tónico-clónicas generalizadas, este 
punto se fija en 5 minutos.

•	 Tiempo 2: momento a partir del cual 
la crisis puede ocasionar daño neuro-
nal irreversible y secuelas a largo plazo, 
estimado en 30 minutos para las crisis 
tónico-clónicas generalizadas.

A partir de esta definición, se reco-
nocen varias formas clínicas de EE:
•	 EE establecido: cuando la crisis per-

siste más allá del tiempo 2, habitual-
mente >30 minutos.

•	 EE refractario: cuando la crisis conti-
núa a pesar del tratamiento adecuado 
con benzodiacepinas y, al menos, un 
segundo fármaco anticrisis.

•	 EE superrefractario: cuando la acti-
vidad epiléptica persiste más allá de 
24 horas a pesar de anestésicos, o 
recurre al intentar su retirada.

Epilepsia farmacorresistente
La epilepsia farmacorresistente se 

def ine como aquella en la que no se 
consigue un control mantenido de crisis 
a pesar de haber empleado dos medica-
mentos anti-crisis bien tolerados, a dosis 
adecuadas y correctamente indicados(7).

La epilepsia se define como una predispo-
sición persistente a crisis no provocadas 
y su diagnóstico requiere criterios espe-
cíficos, mientras que el estatus epiléptico 
representa una urgencia médica.

Prevalencia

Según las estimaciones del Global 
Burden of Disease Study 2019(8), la pre-
valencia global de epilepsia activa fue de 
682 casos por cada 100.000 habitantes 
(IC 95 %: 586-784). De ellos, 359 por 
100.000 correspondieron a epilepsia 
secundaria. Estas cifras indican que, a 
nivel mundial, alrededor de siete de cada 
mil personas viven con epilepsia activa.

Clasificación de crisis 
epilépticas (ILAE 2025)(9)

La ILAE mantiene cuatro clases 
principales de crisis:
1.	 Focales: se originan en redes limita-

das a un hemisferio. Se clasifican en:
–	 Con conciencia preservada.
–	 Con conciencia alterada.
–	 Focal a bilateral tónico-clónica.

2.	 Generalizadas: inician en redes bila-
terales desde el comienzo. Se inclu-
yen:
–	 Ausencias (típica, atípica, miocló-

nica, con mioclonías palpebrales).
–	 Tónico-clónicas (clásicas, miocló-

nico-tónico-clónicas).
–	 Otras generalizadas.

3.	 De origen desconocido: cuando no 
puede determinarse si el inicio fue 
focal o generalizado:
–	 Con conciencia preservada.
–	 Con conciencia alterada.
–	 Bilateral tónico-clónica

ESTATUS INICIAL

Primeros 5 minutos (tratamiento)

ESTATUS ESTABLECIDO

Primeros 30 minutos (daño neurológico)

ESTATUS REFRACTARIO

Persiste a pesar de BZD y un segundo FAC

ESTATUS SUPER-REFRACTARIO

Persiste tras 24 horas y tras la administración de anestésicos

5-10
min

10-30
min

30-60
min

>24 h

Figura 1. Estatus epiléptico.  BZD: benzodiacepina.  FAC: farmaco anticrisis.  
Modificada de: referencia(6).



505PEDIATRÍA INTEGRAL

Epilepsia

4.	 No clasif icadas: cuando no hay 
información suficiente, aunque el 
evento se reconoce como crisis epi-
léptica.

Semiología en los tipos principales 
de crisis
•	 Crisis tónica: se caracterizan por 

una contracción muscular sostenida 
que produce rigidez generalizada o 
segmentaria. Suelen afectar a la mus-
culatura axial y proximal, a menudo 
con caída brusca, si el paciente está 
de pie.

•	 Crisis de ausencia: se manifiestan 
por una interrupción brusca de la 
conciencia, de corta duración, con 
mirada fija y cese de la actividad en 
curso. Pueden acompañarse de fenó-
menos motores leves, y suelen tener 
inicio y final abruptos.

•	 Crisis tónico-clónica: presentan una 
secuencia típica de dos fases:
–	 Tónica: rigidez muscular genera-

lizada.
–	 Clónica: sacudidas rítmicas bila-

terales, que van disminuyendo en 
frecuencia hasta la resolución.

Posteriormente suele haber confusión 
postictal.

•	 Crisis clónica: se caracterizan por 
sacudidas rítmicas repetitivas de gru-
pos musculares, generalmente bila-
terales y simétricas, sin fase tónica 
inicial clara.

•	 Crisis mioclónica: se def inen por 
sacudidas musculares breves, bruscas 
y no rítmicas, que pueden ser únicas 
o repetitivas, afectar a un grupo mus-
cular o generalizarse. No siempre hay 
alteración de la conciencia.

•	 Crisis atónica: pérdida súbita del 
tono muscular, lo que produce caí-
das repentinas, con riesgo elevado de 
traumatismos.

•	 Crisis mioclónico-atónicas: combi-
nan sacudidas mioclónicas iniciales, 
seguidas inmediatamente de una 
pérdida de tono postural.

•	 Espasmos epilépticos: f lex ión, 
extensión o mezcla de f lexo-exten-
sión repentina, que suele afectar a la 
musculatura proximal y del tronco 
(sobre todo de miembros superiores, 
produciendo separación y elevación 
de ambos brazos con respecto al 
tronco). En salvas. Más frecuente 
al despertar.

Evaluación tras primera 
crisis y diagnóstico inicial 
de epilepsia(10)

Ante un primer episodio paroxístico en 
pediatría, la historia clínica detallada, la 
exploración neurológica y el uso de vídeo 
casero son claves para diferenciar crisis 
epilépticas de otros trastornos.

1.	¿Crisis epiléptica o trastorno 
paroxístico no epiléptico?

Ante un primer episodio paroxístico, 
es fundamental realizar una valoración 
clínica protocolizada que nos permita 
valorar la gravedad del episodio, definir 
su naturaleza (epiléptica o no epiléptica) 
y orientar el pronóstico inicial.

La historia clínica minuciosa, junto 
con la exploración física y neurológica, 
suele ser suficiente para establecer el 
diagnóstico en la mayoría de los casos 
pediátricos. Destacando la importancia 
del vídeo casero.

Se recomienda un seguimiento cui-
dadoso para aclarar el diagnóstico antes 
de iniciar el tratamiento con fármacos 
anticrisis.

2.	Ante una crisis epiléptica
Distinguir entre crisis sintomática 

aguda vs. crisis no provocada.

3.	Ante una crisis no provocada, 
valorar qué tipo de crisis (Fig. 2)

La prueba complementaria de pri-
mer nivel será el EEG (electroencefa-
lograma), recomendándose realizar un 
EEG como parte de la evaluación diag-
nóstica en niños con una primera crisis 
aparentemente no provocada.

El rendimiento diagnóstico es mayor 
si el EEG se realiza en las primeras 24 
horas; sin embargo, hallazgos de fondo, 
como el enlentecimiento focal, pueden 
observarse de manera transitoria como 
fenómenos postictales y, posterior-
mente, resolverse, por lo que no deben 
asumirse automáticamente como signos 
de lesión estructural.

Aunque es poco común registrar 
eventos clínicos durante un EEG de 
rutina; en ocasiones, se capturan tanto 
crisis epilépticas como no epilépticas. 
El uso de vídeo simultáneo en el EEG, 
puede ayudar a apreciar mejor la semio-
logía.

Las maniobras de activación inclu-
yen la hiperventilación, que, a menudo, 
desencadena crisis de ausencia en epi-
lepsia de ausencia infantil o juvenil no 
tratada, y la estimulación luminosa 
intermitente que puede provocar cri-
sis en aquellas epilepsias fotosensibles 
(como crisis mioclónicas en la epilep-
sia mioclónica juvenil). La detección de 
estos tipos de crisis más sutiles puede 
orientar hacia un síndrome epiléptico 
específico.

El EEG también puede guiar la 
necesidad de otras pruebas y aporta 
información sobre el riesgo de recu-
rrencia.

El vídeo-EEG prolongado rara vez 
se requiere tras una primera crisis. Sin 
embargo, debe considerarse en pacien-
tes sin recuperación completa del estado 
neurológico basal en 60 minutos, con 
alteraciones f luctuantes de la concien-
cia o con hallazgos neurológicos focales 
inexplicados, para descartar crisis sutiles 
frecuentes o estatus epiléptico.

Focal

Conciencia:

 - Preservada

 - Alterada

Crisis tónico-clónica
focal a bilateral

Desconocido
si es focal o 
generalizada

Conciencia:
 - Preservada
 - Alterada

Crisis tónico-clónica 
bilateral

Descriptores básicos
Con y sin manifestaciones observables

Generalizada

 - Crisis de ausencia

 - Otras crisis 
   generalizadas

Crisis tónico-clónica 
generalizada

Sin clasificar

Figura 2. Clasificación crisis epilépticas. Fuente: referencia(9).
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El EEG está indicado en todos los pacientes 
con crisis no provocadas de inicio reciente. 
Se debe tener cuidado de no malinterpretar 
variantes normales como epileptiformes. El 
EEG ayuda a determinar el tipo de crisis y 
de epilepsia, orientar la necesidad de estu-
dios adicionales y establecer el pronóstico 
respecto al riesgo de recurrencia.

4.	¿Diagnóstico de epilepsia? 
Ver tabla I.

5.	Tipo de epilepsia
El segundo nivel de clasificación se 

centra en el tipo de epilepsia, que se basa 
en el o los tipos de crisis que presenta 
el paciente.

Los tipos de epilepsia se dividen en 
generalizada, focal, combinada genera-
lizada y focal, o de origen desconocido.

El EEG también puede ayudar a 
determinar el tipo de epilepsia. La epi-
lepsia focal se sugiere si se observan des-
cargas epileptiformes focales o enlenteci-
miento focal; mientras que las descargas 
punta-onda generalizadas se asocian con 
epilepsia generalizada. Algunos síndro-
mes epilépticos tienen un patrón elec-
troencefalográfico característico.

La interpretación del EEG debe 
hacerse siempre en el contexto de la his-
toria clínica; ya que, aproximadamente, 
un 3 % de personas sin epilepsia pueden 
mostrar descargas epileptiformes. Por 
lo tanto, un EEG anormal no equivale 
necesariamente a epilepsia.

6.	Etiología (Fig. 3)

La epilepsia puede tener múltiples etio-
logías (estructural, genética, infecciosa, 
metabólica, inmune o desconocida) y su 
identificación, mediante RM, estudios 
genéticos, pruebas metabólicas o inmu-
nológicas, es esencial, porque orienta el 
pronóstico, permite un manejo más especí-
fico y abre la puerta a terapias de precisión 
en casos seleccionados.

Estructural
La epilepsia se considera de causa 

estructural si existe una alteración cere-
bral estructural que origina las crisis. 
Estas pueden deberse a malformaciones 
del desarrollo cortical o a procesos adqui-
ridos, como infección, ictus, traumatismo 
o tumor. En la mayoría de los casos, las 
anomalías estructurales se evidencian en 
la resonancia magnética (especialmente, 

si se adquieren las imágenes mediante 
protocolos específicos de epilepsia).

Pruebas complementarias: la Comi-
sión de Neuroimagen de la ILAE ha 
recomendado que todos los pacientes 
con epilepsia se sometan a una resonan-
cia magnética cerebral (RM), excepto 
aquellos con un síndrome de epilepsia 
generalizada idiopática claramente defi-
nido y sensible a fármacos, o con epilep-
sia focal autolimitada de la infancia(11).

Genética
La epilepsia se considera genética 

si es causada por una variante genética 
conocida. En algunos casos, se identifica 
una variante patogénica en un solo gen. 
Estos trastornos monogénicos suelen, 
aunque no siempre, asociarse a encefa-
lopatías epilépticas y del desarrollo de 
inicio temprano y resistentes a fármacos. 
Algunos genes producen también altera-
ciones estructurales cerebrales, mientras 

que otros ocasionan cambios metabóli-
cos que causan la epilepsia.

Otro grupo amplio lo constituyen las 
epilepsias generalizadas idiopáticas, en 
las que los estudios familiares muestran 
fuerte predisposición genética, aunque 
sin identificarse un único gen causal. Se 
considera que la etiología es poligénica.

Pruebas complementarias: estudios 
genéticos moleculares a gran escala, que 
han permitido identificar un número 
creciente de genes novedosos asociados 
con epilepsia.

El rendimiento diagnóstico de las 
pruebas genéticas es mayor en lactan-
tes y niños pequeños con encefalopatías 
epilépticas y del desarrollo de causa des-
conocida. También debe considerarse 
en pacientes cuya exploración clínica 
u otros estudios apunten a una causa 
genética probable.

Esto tiene distinta repercusión, pero 
cada vez es más frecuente la probabili-
dad de iniciar una medicina de precisión 
en función del gen afecto.

Existen varias posibles estrategias 
de estudio genético: cariotipo, CGH-
arrays, secuenciación de un solo gen, 
panel de genes de epilepsia, secuencia-
ción del exoma completo o del genoma 
completo. Un metaanálisis reciente que 
evaluó el coste-efectividad de distintas 
pruebas genéticas comúnmente utiliza-
das en epilepsia sugiere que el panel de 
genes de epilepsia o la secuenciación del 
exoma completo deberían ser la primera 
opción diagnóstica en estos casos(12).

Tabla I.  Diagnóstico de epilepsia 

–	Dos o más crisis no provocadas 
(o reflejas), separadas por más 
de 24 horas

–	Una crisis no provocada (o refleja) 
con probabilidad ≥60 % de 
recurrencia en los siguientes 
10 años

–	El diagnóstico de un síndrome 
epiléptico específico

Fuente: referencia(3).

Tipos de crisis

Focal
De origen 

desconocidoGeneralizada

Tipos de crisis

Síndromes epilépticos

Etiología

Focal

Estructural

Genética

Infecciosa

Metabólica

Inmunitaria

De origen 
desconocido

De origen 
desconocido

Combinada 
generalizada 

y focal

Generalizada

C
om

or
bi

li
da

de
s

Figura 3. Clasificación de la epilepsia por la Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE). 
Modificada de: referencia(4).
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Infecciosa
Las etiologías infecciosas represen-

tan la causa más frecuente de epilepsia a 
nivel mundial, especialmente en países 
en desarrollo. La epilepsia en fase cró-
nica se considera estructural, probable-
mente por lesiones estructurales secun-
darias a la infección en periodo agudo.

No debe emplearse esta categoría 
para describir crisis sintomáticas agudas 
que ocurren durante infecciones cere-
brales, como encefalitis o meningitis.

Metabólica
Una etiología metabólica implica que 

la epilepsia y las crisis se deben a alte-
raciones bioquímicas derivadas de un 
trastorno metabólico conocido. Algunos 
son tratamientos específicos que pueden 
detener las crisis y prevenir el deterioro 
del desarrollo.

Pruebas complementarias: se reali-
zará estudio metabólico protocolizado 
en pacientes con epilepsia y sospecha 
de error congénito del metabolismo. En 
muchos casos, la enfermedad metabólica 
tiene base genética y el diagnóstico se 
realizará desde el test genético.

Inmune
Se considera epilepsia inmune aque-

lla que resulta directamente de un tras-
torno inmunitario subyacente.

Pruebas complementarias: en pre-
sencia de características clínicas suges-
tivas, debe considerarse firmemente la 

realización de anticuerpos antineurona-
les en suero y LCR.

Desconocida
Cuanto más exhaustiva es la inves-

tigación, mayor es la probabilidad de 
identif icar una causa. Sin embargo, 
incluso tras estudios completos, en un 
tercio a la mitad de los pacientes con cri-
sis no provocadas de inicio reciente, no 
se logra identificar una etiología clara.

¿Encefalopatía epiléptica o 
encefalopatía epiléptica y del 
desarrollo?

Encefalopatía epiléptica
Epilepsias en las que la propia activi-

dad epiléptica contribuye a un deterioro 
cognitivo y conductual más grave de lo 
esperado por la patología subyacente, 
con potencial reversibilidad si se logra 
un tratamiento precoz y eficaz(13).

Encefalopatía epiléptica y del 
desarrollo

Casos en los que la afectación cogni-
tivo-conductual se debe tanto a la epi-
lepsia como a la etiología neurobiológica 
causal. En estos pacientes, el control de 
las crisis puede mejorar parcialmente el 
cuadro clínico, pero la intervención más 
prometedora proviene de estrategias de 
medicina de precisión dirigidas al meca-
nismo causal(4) (Tabla II).

Síndromes epilépticos

La ILAE 2022 propone una clasificación 
híbrida de la epilepsia, que combina el 
síndrome electroclínico con la etiología, 
reconociendo la complejidad genotipo-
fenotipo y permitiendo un diagnóstico más 
preciso, que orienta mejor el tratamiento 
y el pronóstico.

Tradicionalmente, las epilepsias se 
clasificaban en síndromes epilépticos 
definidos por unas características elec-
troclínicas, comorbilidades, pronóstico, 
respuesta al tratamiento y hallazgos en 
EEG o neuroimagen comunes. Con el 
avance de la genética, se identificaron 
genes causales, aunque la relación entre 
mutación y fenotipo resultó compleja: 
un mismo gen puede originar distintos 
síndromes y un mismo síndrome puede 
deberse a genes diferentes.

Por ello, en 2022, la ILAE propone 
una clasificación híbrida, que integra 
tanto el síndrome electroclínico como 
la etiología (estructural, genética, 
metabólica, inmune o infecciosa) para 
orientar el plan terapéutico. Asimismo, 
redefine el síndrome epiléptico como 
un conjunto de características clínicas 
y electroencefalográficas, frecuente-
mente apoyadas en hallazgos etiológi-
cos específicos, y describe síndromes 
genéticos con perfiles electroclínicos 
homogéneos(14,15).

Síndromes epilépticos definidos 
electro-clínicamente con inicio 
en neonatos y lactantes

En la clasif icación de la ILAE de 
2022 se dividen los síndromes epilép-
ticos de inicio en neonatos y lactantes 
(Tabla III), en dos grandes grupos: los 
síndromes epilépticos autolimitados, en 
los que es probable que se produzca una 
remisión espontánea; y las encefalopa-
tías epilépticas y del desarrollo (EED).

Síndromes epilépticos de inicio en 
la infancia

Se dividen en tres grupos principales 
(Tabla IV):
•	 Epilepsias focales autolimitadas: las 

epilepsias focales que comienzan en 
la infancia suelen ser autolimitadas y, 
habitualmente, de causa desconocida. 
Antes se denominaban “benignas” 
o “idiopáticas”, pero la ILAE reco-
mienda el término autolimitadas, ya 

Tabla II.  Diferencias entre encefalopatía epiléptica y encefalopatía epiléptica 
y del desarrollo

Encefalopatía epiléptica Encefalopatía epiléptica 
y del neurodesarrollo

Causa de la alteración 
del neurodesarrollo

Epilepsia Etiología + Epilepsia

Desarrollo psicomotor 
previo a las crisis

Normal Generalmente, retraso 
global del desarrollo

Edad de inicio Infancia Infancia precoz

Efecto de la epilepsia Regresión cognitivo-
conductual

Variable: regresión, 
estancamiento o cambios 
poco significativos

Tratamiento anticrisis Intensivo y precoz Individualizado y racional

Pronóstico El control de epilepsia 
consigue mejoría significativa 
(en algunos casos, resolución) 
cognitiva y conductual

El control de epilepsia 
consigue mejoría parcial 
cognitiva y conductual 
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que pueden asociar comorbilidades y 
porque el curso natural es de inicio 
y remisión dependiente de la edad.

	 Representan hasta el 25 % de todas 
las epilepsias pediátricas. La mayoría 
de los niños se encuadra en un sín-
drome concreto; aunque, en algunos 
casos, puede haber solapamiento o 
evolución de un síndrome a otro.

•	 Epilepsias generalizadas genéticas: 
prácticamente todos los síndromes 
epilépticos generalizados de inicio 
en la infancia tienen una etiología 
genética. Se consideran de herencia 

compleja, con base poligénica, con o 
sin contribución de factores ambien-
tales.

•	 Encefalopatías epilépticas y del 
desarrollo: las encefalopatías epi-
lépticas y del desarrollo constituyen 
un grupo de síndromes graves, en los 
que las crisis epilépticas frecuentes y 
resistentes al tratamiento se asocian 
a una afectación signif icativa del 
neurodesarrollo, así como la etiología 
subyacente.

	 El reconocimiento precoz de estos 
síndromes es fundamental, ya que 

permite orientar el tratamiento diri-
gido, incluyendo terapias específicas 
en algunos casos.

Síndromes específicos por 
etiología

Se consideran síndromes específicos 
por etiología a aquellos en los que existe 
una causa definida de epilepsia, asociada 
a un fenotipo clínico relativamente uni-
forme y característico en la mayoría de 
los pacientes (forma de presentación, 
tipos de crisis, comorbilidades, curso 
evolutivo y/o respuesta a tratamientos 

Tabla III.  Síndromes epilépticos con inicio en neonatos y lactantes

Síndromes epilépticos autolimitados 
(historia familiar de epilepsia, EEG interictal 
y desarrollo psicomotor sin alteraciones)

Encefalopatía epiléptica y del desarrollo

Epilepsia neonatal autolimitada (seLNE)
–	Mutaciones en KCNQ2, KCNQ3 (más 

frecuentes)

Encefalopatía epiléptica y del desarrollo infantil temprano (EIDEE)
–	Previamente “síndrome de Ohtahara” y “encefalopatía mioclónica precoz”
–	EEG brote-supresión, patrón multifocal o enlentecimiento difuso
–	Etiología conocida en un 80 % de los pacientes 

Epilepsia neonatal-infantil autolimitada 
familiar (seLFNIE)
–	Antecedentes familiares también en 

periodo infantil (no solo neonatal)
–	Mutaciones en SCN2A (más frecuentes) 

y KCNQ2 (fuera de periodo neonatal)

Epilepsia infantil con crisis migratorias (EIMFS)
–	EEG ictal con patrón migratorio; e interictal con patrón multifocal
–	50 % mutaciones en KCNT1

Epilepsia infantil autolimitada (seLIE)
–	Agrupadas y, a veces, difíciles de controlar
–	80 % etiología genética. Mutaciones en 

PRRT2 (más frecuente), SCN8A y SCN2A

Síndrome de espasmos epilépticos infantiles
–	Espasmos epilépticos en salvas, debut de inicio entre 1-24 meses
–	Enlentecimiento del desarrollo psicomotor tras inicio de epilepsia
–	EEG interictal con patrón de hipsarritmia 

Síndrome de Dravet
–	Debut primer año de vida
–	Convulsiones febriles prolongadas o hemiclónicas y desencadenadas por fiebre
–	EEG normal y desarrollo psicomotor inicial normal (posteriormente, deterioro)
–	Mutación en SCN1A (más frecuente)

Fuente: referencia(15).

Tabla IV.  Síndromes epilépticos de inicio en la infancia

Epilepsias focales autolimitadas Epilepsias generalizadas genéticas Encefalopatías epilépticas y del desarrollo (EED)

Epilepsia autolimitada con puntas 
centrotemporales (antes “rolándica”)

Epilepsia con ausencias 
mioclónicas

Epilepsia con crisis mioclónico-atónicas 
(síndrome de Doose)

Epilepsia autolimitada con 
crisis autonómicas (síndrome de 
Panayiotopoulos)

Epilepsia con mioclonías 
palpebrales (síndrome de Jeavons)

Síndrome de Lennox-Gastaut

Epilepsia occipital visual infantil 
(tipo Gastaut)

Encefalopatía epiléptica con punta-onda continua 
en sueño (EE-SWAS) / síndrome de Landau-Kleffner

Epilepsia occipital fotosensible Síndrome hemiconvulsión-hemiplejía-epilepsia (HHE)

FIRES (síndrome epiléptico relacionado con 
infección febril)

Fuente: referencia(14).
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específicos), además de correlatos con-
sistentes en EEG, neuroimagen y/o 
genética.

El grupo de trabajo de la ILAE no 
buscó describir todos los síndromes 
específ icos por etiología, sino ofre-
cer definiciones de algunos relevantes 
(Tabla V).

Epilepsias generalizadas 
idiopáticas

La epilepsia generalizada idiopática 
(EGI) son epilepsias de inicio en la 
infancia o adolescencia, con las siguien-
tes características(16).
•	 Crisis generalizadas (ausencias, mio-

clonías y/o crisis tónico-clónicas).
•	 Desarrollo neurológico general-

mente normal, aunque con fre-
cuentes comorbilidades (trastornos 
de aprendizaje, TDAH, ansiedad o 
depresión).

•	 EEG característico: descargas 
punta-onda o polipunta-onda gene-
ralizadas (2,5-5,5 Hz).

•	 Base genética poligénica, aunque, en 
algunos casos, pueden existir causas 
monogénicas.

•	 Buena respuesta a fármacos de 
amplio espectro, aunque la remisión 
completa no siempre es posible.

Existe solapamiento entre los síndro-
mes, ya que un mismo paciente puede 
evolucionar de uno a otro, lo que refleja 
que forman parte de un continuo dentro 
de la EGI, más que de entidades com-
pletamente separadas (Fig. 4).

Tratamiento de la epilepsia

El manejo de la epilepsia infantil 
cuenta con una lista creciente de fár-
macos anticrisis y terapias no farmaco-
lógicas.

La elección inicial del tratamiento 
debe basarse en el tipo de crisis o sín-
drome epiléptico.

Actuación ante un episodio 
compatible con crisis epiléptica
•	 Manejo postural (colocar al paciente 

de lado, evitando sujetar al paciente 
y no introducir nada en la boca).

•	 Si duración mayor de 2-3 minutos, 
administrar medicación de rescate 
(midazolam bucal vs. diazepam 
rectal).

Tratamiento farmacológico 
en epilepsia

Benzodiacepinas en crisis epilépti-
cas (CE) y estatus epiléptico (EE)(17): 
son el tratamiento inicial de elección 
(recomendación IA): seguras, eficaces 
y con mejor control si se administran 
en los primeros 3 minutos.
•	 Vía intravenosa (IV):

–	 Diazepam (DZP): eficacia simi-
lar; DZP es el más usado en nues-
tro medio por mejor evidencia.

–	 Midazolam (MDZ): opción al-
ternativa, como primera línea.

•	 Si no hay acceso venoso: opciones 
rápidas son: MDZ intranasal, bucal 
o intramuscular, y DZP rectal. El 
MDZ demuestra mayor eficacia que 
el DZP rectal.

•	 Precauciones:
–	 Monitorizar siempre la función 

respiratoria.
–	 Evitar en miastenia gravis, en-

fermedades neuromusculares con 
afectación orofacial o insuficien-
cia respiratoria.

En lactantes entre 1 y 3 meses, debe 
individualizarse la administración de 
benzodiacepinas (p. ej., no se recomien-
dan en crisis de espasmos) y, preferen-
temente, se usará la vía intravenosa y 
no la bucal.

En neonatos es importante detectar 
y tratar las alteraciones metabólicas más 
frecuentes (hipoglucemia, hipocalcemia, 
hipomagnesemia, etc.). Los errores con-
génitos del metabolismo pueden cursar 
con crisis epilépticas que respondan a 
suplementos vitamínicos correspondien-
tes, por lo que es importante tenerlos en 
cuenta de cara al tratamiento habitual.

Fármacos anticrisis para el 
tratamiento de epilepsia

El tratamiento farmacológico dispo-
nible en la actualidad es sintomático, 
orientado al control de las crisis, pero 
no modifica la evolución natural de la 
epilepsia ni actúa sobre la epileptogéne-
sis. Por este motivo, en la literatura más 
reciente se ha sustituido el concepto de 
fármacos antiepilépticos (FAE) por el 
de fármacos anticrisis (FAC).

Tabla V.  Síndromes epilépticos específicos por etiología conocida 

–	Encefalopatía epiléptica y del desarrollo del KCNQ2
–	Encefalopatía epiléptica y del desarrollo dependiente de piridoxina (defectos 

genético-metabólicos dentro de la misma vía de degradación de la lisina)
•	 Encefalopatía epiléptica y del desarrollo piridoxín dependiente (PD-DEE)
•	 Encefalopatía epiléptica y del desarrollo piridoxín (am)ina 5 fosfato oxidasa 

(P5PD -DEE)
–	Encefalopatía epiléptica y del desarrollo de CDKL5
–	Epilepsia secundaria a mutaciones en el PDCH19
–	Deficiencia del transportador de glucosa cerebral (Glut1DS)
–	Síndrome de Sturge-Weber
–	Crisis gelásticas asociadas a hamartoma hipotalámico 

Fuente: referencia(15).

Epilepsia ausencia 
infantil Epilepsia ausencia 

juvenil

Epilepsia mioclónica 
juvenil

Epilepsia con única 
crisis tónico-clónica 

generalizada

Figura 4. Epilepsia generalizada idiopática. Modicada de: referencia(16).
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El FAC ideal sería aquel capaz de 
eliminar las crisis sin producir efectos 
adversos relevantes, respetando así la 
calidad de vida del paciente. Sus carac-
terísticas óptimas incluirían:
•	 Administración flexible por vía oral y 

parenteral, con formulaciones adap-
tadas a la edad pediátrica (suspensión 
oral).

•	 Buena biodisponibilidad, con absor-
ción completa no modificable por 
alimentos u otros fármacos.

•	 Vida media prolongada que permita 
una sola dosis diaria.

•	 Cinética lineal y predecible.
•	 Escasa unión a proteínas plasmáticas 

y ausencia de interacciones con otros 
medicamentos.

•	 Amplio rango terapéutico, sin tole-
rancia ni adicción.

•	 Mínimos efectos adversos, sin alte-
raciones analíticas significativas.

•	 Que no empeore las crisis previas ni 
induzca nuevos tipos de crisis.

•	 Amplio espectro terapéutico y ade-
cuado balance eficacia-seguridad.

En la práctica, ningún fármaco dis-
ponible cumple por completo con todas 
estas características, pero estos criterios 
orientan la investigación y la elección 
racional del tratamiento en la clínica.

La tabla VI detalla los fármacos 
utilizados en función del tipo de crisis 
epiléptica.

Terapias no farmacológicas
•	 Dieta cetogénica: la dieta cetogénica 

tiene un mecanismo de acción mul-
timodal distinto al de los fármacos 
anticrisis, destacando su efecto anti-
inflamatorio y su efecto regulador 
del metabolismo redox mitocondrial, 
que le confieren un potencial efecto 
neuroprotector y antiepileptogénico.

	 Consiste en una dieta con un alto 
porcentaje de grasas, baja cantidad de 
hidratos de carbono y un adecuado 
aporte de proteínas.

	 En general, hasta un 50-60 % de los 
pacientes con epilepsia tratados con 
dieta cetogénica pueden ser conside-
rados como respondedores. Las tasas 
de respuesta y de libertad de crisis 

varían según los distintos síndromes 
epilépticos y etiologías que conside-
remos(18,19).

•	 Cirugía de epilepsia: la cirugía se 
plantea en epilepsia farmacorresis-
tente, tras valorar riesgos y beneficios 
en un centro de referencia, distin-
guiéndose entre:
–	 Cirugía resectiva: consiste en 

extirpar el foco epiléptico, pu-
diendo lograr libertad de crisis 
en un porcentaje significativo de 
pacientes con epilepsia focal far-
macorresistente. Requiere evalua-
ción prequirúrgica en centros es-
pecializados y localización precisa 
del foco.

–	 Cirugía paliativa: busca reducir 
la frecuencia e intensidad de las 
crisis. Indicada en determinadas 
epilepsias farmacorresistentes 
cuando no es posible la resección 
completa del foco epiléptico.

•	 Neuroestimulación(20) (Tabla VII): 
la neuroestimulación es una opción 
terapéutica para pacientes con epi-
lepsia farmacorresistente. Consisten 
en dispositivos que aplican impulsos 
eléctricos para modular la actividad 
cerebral y reducir la frecuencia e 
intensidad de las crisis.

La tabla VIII presenta los fármacos y 
las terapias no farmacológicas indicados 
para cada síndrome epiléptico.

Función del pediatra 
de Atención Primaria
•	 Detección precoz de crisis epilépticas 

y derivación al neuropediatra para 
confirmación diagnóstica, clasifica-
ción del síndrome y estudio etioló-
gico.

•	 Primer abordaje ante una crisis: 
medidas de seguridad, administra-
ción de medicación de rescate si está 
indicada y coordinación con los Ser-
vicios de Urgencias.

•	 S eg u i m iento compa r t ido  de l 
paciente ya diagnosticado, supervi-
sando la adherencia y tolerancia al 
tratamiento, así como la evolución 
clínica.

•	 Manejo de comorbilidades frecuen-
tes: trastornos del sueño, dificultades 
de aprendizaje, alteraciones de con-
ducta y problemas médicos asocia-
dos.

Tabla VI.  Fármacos indicados según distintos tipos de crisis

Tipo de crisis 1ª línea 2ª línea Otras opciones

Crisis tónico-
clónicas 
generalizadas

VPA, LTG y LEV PER y TPM PB, PHT, ZNS, CBZ, 
CLB, CNZ, PRM y BRV

Ausencias ESM, VPA y LTG CLB y CNZ BRV, ZNS, TPM, LEV, 
AZM, STM, RFM y STP

Crisis focales CBZ, LCM, OXC 
y LEV

VPA, PER, ESL, 
LTG, ZNS y BRV

TPM, VGB, CLB, PHT, 
PRM, PB, TP y CEN

Crisis 
mioclónicas

VPA, LEV y CNZ LTG, TPM, ZNS, 
CLB, PER y PRM

ESM, BRV, RFM y STP

AZM: acetazolamida;  BRV: brivaracetam;  CBD: canabidiol;  CBZ: carbamazepina;  
CEN: cenobamato;  CLB: clobazam;  CNZ: clonazepam;  ESL: acetato de 
eslicarbazepina;  ESM: etosuximida;  LCM: lacosamida;  LEV: levetiracetam;  
LTG: lamotrigina;  OXC: oxcarbazepina;  PB: fenobarbital;  PER: perampanel;  
PHT: fenitoína;  PRM: primidona;  RFM: rufinamida;  STM: sultiamo;  
STP: estiripentol;  TPM: topiramato;  VGB: vigabatrina;  VPA: ácido valproico;  
ZNS: zonisamida.  Modificada de: referencia(6).

Tabla VII.  Diferencias entre dispositivos de neuroestimulación

Dispositivo ¿Dónde actúa?

Estimulación del nervio vago (VNS) Nervio vago izquierdo

Estimulación cerebral profunda (DBS) Núcleos del tálamo (anterior o centromediano)

Neuroestimulación responsiva (RNS) Zonas específicas del cerebro (foco epiléptico)
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•	 Apoyo a la familia: detección de 
sobrecarga del cuidador, orienta-
ción sobre recursos disponibles y 
promoción de la adherencia al plan 
terapéutico.
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Este artículo es clave, porque explica cómo abor-
dar un primer episodio de crisis y diferenciarlo 
del diagnóstico de epilepsia. Indica pruebas com-
plementarias a realizar, orienta sobre el inicio del 
tratamiento según el riesgo de recurrencia y las 
características del paciente. También aporta herra-
mientas para reconocer síndromes epilépticos des-
de el inicio y entender su impacto en el pronóstico.
–	 Specchio N, Wirrell EC, Scheffer IE, Nab-

bout R, Riney K, Samia P, et al. Internatio-
nal League Against Epilepsy classification 
and definition of epilepsy syndromes with 
onset in childhood: Position paper by the 
ILAE Task Force on Nosology and Defi-
nitions. Epilepsia. 2022; 63: 1398-442.

Este artículo es fundamental, porque establece la cla-
sificación y definición oficial de los síndromes epilép-
ticos de inicio en la infancia elaborada por el grupo 
de trabajo de la ILAE. Permite un diagnóstico más 
preciso y homogéneo, lo que repercute directamente 
en el tratamiento y el pronóstico de los pacientes.
–	 Zuberi SM, Wirrell E, Yozawitz E, Wilm-

shurst JM, Specchio N, Riney K, et al. 
ILAE classification and definition of epi-
lepsy syndromes with onset in neonates and 
infants: Position statement by the ILAE 
Task Force on Nosology and Definitions. 
Epilepsia. 2022; 63: 1349-97.

Este artículo es importante, porque ofrece la cla-
sif icación y definición oficial de los síndromes 
epilépticos de inicio en neonatos y lactantes según 
la ILAE. Contribuye a un diagnóstico temprano 
y más preciso, lo que favorece un mejor manejo 
terapéutico y pronóstico.

Paciente de 3 meses y 4 días de edad que acude a Urgencias, trasladado por los Servicios de Urgencias Médicas, por un 
episodio de crisis convulsiva de 20 minutos de duración en el contexto de un pico febril de 38,7ºC.

Semiología del episodio: detención de actividad con supraversión de la mirada, desviación de la cabeza hacia la derecha 
y, tras esto, sacudidas de hemicuerpo izquierdo y rigidez de miembro superior derecho, de 15-20 minutos de duración, con 
llanto durante todo el episodio sin pérdida total de conocimiento.

Cede el episodio tras la administración de diazepam rectal (DZP) por parte del Servicio de Urgencias Médicas.
Pruebas complementarias en Urgencias: analítica sanguínea con analítica sin aumento de reactantes de fase aguda; 

TC craneal y RMC sin alteraciones; punción lumbar normal; vídeo-EEG normal.
Antecedentes personales: embarazo controlado, con ecografías normales. Parto programado que finaliza en cesárea 

urgente por hipotensión materna tras epidural y bradicardia fetal, pero no precisa reanimación. Al nacimiento, Apgar 10/10. 
No ingreso en Neonatología. Cribado auditivo normal. Pruebas endocrino-metabólicas normales. Lactancia materna exclusiva. 
Calendario vacunal al día.

Desarrollo psicomotor: fija la mirada con buen seguimiento desde el primer mes de vida. Sonrisa social desde el mes y 
medio. Buen sostén cefálico desde los 2 meses y medio.

Caso clínico

https://vizhub.healthdata.org/gbd-compare
https://vizhub.healthdata.org/gbd-compare
https://doi.org/10.1212/wnl.0000000000006850
https://doi.org/10.1212/wnl.0000000000006850
https://repositorio.uam.es/bitstream/handle/10486/719178/10388472.pdf
https://repositorio.uam.es/bitstream/handle/10486/719178/10388472.pdf
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2020-10/sindromes-epilepticos-segun-la-edad/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2020-10/sindromes-epilepticos-segun-la-edad/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2020-10/sindromes-epilepticos-segun-la-edad/
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17.	¿Cuál es el tratamiento en una 

crisis epiléptica prolongada o en 
un estatus epiléptico? Señale la 
respuesta CORRECTA:
a.	 Valproato intravenoso.
b.	 Fenitoína intravenosa.
c.	 Benzodiacepinas.
d.	 Levetiracetam intravenoso.
e.	 Carbamazepina oral.

18.	S e g ú n  l a  d e f i n i c ión  d e  l a 
ILAE (2015), ¿a partir de qué 
TIEMPO una crisis tónico-
clónica generalizada debe con-
siderarse un estatus epiléptico 
que requiere tratamiento inme-
diato?
a.	 1 minuto.
b.	 3 minutos.
c.	 5 minutos.
d.	 10 minutos.
e.	 30 minutos.

19.	¿Cuál de las siguientes afirmacio-
nes sobre la epilepsia farmacorre-
sistente es CORRECTA?
a.	 Se define tras el fracaso de 

un único fármaco anticrisis 
en monoterapia.

b.	 Supone alrededor de un 5 % 
de los pacientes con epilepsia.

c.	 Se diagnostica tras el fracaso 
de dos fármacos anticrisis bien 
indicados y tolerados, a dosis 
adecuadas.

d.	 Es más frecuente en epilepsias 
idiopáticas generalizadas que 
en las estructurales.

e.	 Puede descartarse si el EEG 
es normal.

20.	En relación con la clasificación 
de las crisis epilépticas, ¿cuál 
de las siguientes descripciones 
CORRESPONDE a una crisis 
de ausencia típica?
a.	 Sacudidas musculares breves, 

bruscas y no rítmicas de un 
grupo muscular.

b.	 Interrupción brusca de la con-
ciencia, breve, con mirada fija 
y cese de la actividad, inicio y 
final abruptos.

c.	 Contracción muscular soste-
nida que produce rigidez axial 
y caídas bruscas.

d.	 Pérdida súbita del tono mus-
cular con caída repentina.

e.	 Secuencia de fase tónica 
seguida de fase clónica con 
confusión postictal.

21.	¿Cuál es la PRINCIPAL diferen-
cia entre una encefalopatía epilép-
tica y una encefalopatía epiléptica 
y del desarrollo?
a.	 En la encefalopatía epiléptica, 

el EEG siempre es normal.
b.	 La encefalopatía epiléptica se 

debe exclusivamente a causas 
genéticas.

c.	 En la encefalopatía epiléptica, 
el deterioro cognitivo-conduc-
tual se debe principalmente a 
la propia actividad epiléptica; 
mientras que, en la encefalopa-
tía epiléptica y del desarrollo, 
influye tanto la epilepsia como 
la etiología subyacente.

d.	 La encefalopatía epiléptica 
siempre se resuelve con trata-
miento quirúrgico.

e.	 Ambas entidades son equiva-
lentes y no tienen diferencias 
clínicas.

Caso clínico
22.	¿Se puede establecer el DIAGNÓS-

TICO de epilepsia en este paciente?
a.	 Sí, porque ha tenido una crisis epi-

léptica.
b.	 Sí, porque se sospecha un síndrome 

epiléptico.
c.	 No, porque solo ha presentado un 

episodio y, además, en contexto febril.
d.	 No, porque el EEG es normal.
e.	 No, porque la RMC no tiene altera-

ciones.

23.	El paciente presenta tres ingresos en 
la Unidad de Cuidados Intensivos por 
estatus epiléptico focal prolongado (>20 
minutos), con crisis hemiclónicas que 
afectan de forma alternante a un hemi-
cuerpo o a otro. ¿Cuál sería el diagnós-
tico de sospecha MÁS PROBABLE?
a.	 Epilepsia mioclónica benigna de la 

infancia.
b.	 Síndrome de Dravet.
c.	 Epilepsia con ausencias de la infan-

cia.
d.	 Epilepsia infantil con crisis migra-

torias.
e.	 Síndrome de espasmos epilépticos 

infantiles.

24.	Ante el diagnóstico de sospecha, ¿qué 
PRUEBAS complementarias serían 
más indicadas para orientar el diag-
nóstico?
a.	 Electroencefalograma (EEG) y neu-

roimagen básica (TC craneal).
b.	 Vídeo-EEG prolongado y estudio 

metabólico completo.
c.	 Estudio genético dirigido (SCN1A).
d.	 PET cerebral y punción lumbar con 

anticuerpos neuronales.
e.	 Solo repetir resonancia magnética 

cerebral.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
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Epilepsy
E. González Alguacil,  J.J. García Peñas,  
V. Soto Insuga
Department of Pediatric Neurology. Niño Jesús University Children’s Hospital. Madrid

Abstract
Epilepsy is one of the most common neurological 
disorders in childhood and is characterized by a 
persistent predisposition to recurrent seizures. 
The diagnosis is established when certain clinical 
and electroencephalographic criteria are met, and 
the causes may be structural, genetic, metabolic, 
immune, infectious, or remain unexplained. 
There are different types of seizures and epileptic 
syndromes that vary according to the age of onset. 
In neonates and infants, these include self-limited 
epilepsies and epileptic and developmental 
encephalopathies; while in childhood, idiopathic 
generalized epilepsies and syndromes defined 
by a specific etiology are also prominent. The 
current classification combines electroclinical and 
etiological information to better guide diagnosis 
and treatment. The therapeutic approach is 
symptomatic and focuses on seizure control. 
Benzodiazepines are the first-line treatment for 
acute seizures and status epilepticus. The choice 
of anti-seizure medications depends on the type of 
seizure or syndrome, and in certain cases, non-
pharmacological options are used, such as the 
ketogenic diet, surgery, or neurostimulation devices. 
Primary care pediatricians play an essential role in 
the early detection of seizures, initial intervention 
during a first episode, timely referral to a specialist, 
monitoring comorbidities, and educating families, 
facilitating therapeutic adherence and contributing 
to improving patients’ quality of life. 

Resumen
La epilepsia es uno de los trastornos neurológicos 
más frecuentes en la infancia y se caracteriza por una 
predisposición persistente a presentar crisis recurrentes. 
El diagnóstico se establece cuando se cumplen 
determinados criterios clínicos y electroencefalográficos, 
y puede tener causas estructurales, genéticas, 
metabólicas, inmunes, infecciosas o permanecer sin 
una explicación clara. Existen distintos tipos de crisis 
y síndromes epilépticos que varían según la edad 
de inicio. En los neonatos y lactantes se incluyen 
epilepsias autolimitadas y encefalopatías epilépticas y 
del desarrollo; mientras que, en la infancia, destacan 
también las epilepsias generalizadas idiopáticas y los 
síndromes definidos por una etiología específica. La 
clasificación actual combina la información electroclínica 
con la etiológica para orientar mejor el diagnóstico y el 
tratamiento. El abordaje terapéutico es sintomático y se 
centra en el control de las crisis. Las benzodiacepinas 
son el tratamiento de primera línea en las crisis agudas 
y en el estatus epiléptico. La elección de los fármacos 
anticrisis depende del tipo de crisis o del síndrome 
y, en determinados casos, se recurre a opciones no 
farmacológicas, como la dieta cetogénica, la cirugía o 
los dispositivos de neuroestimulación. El pediatra de 
Atención Primaria desempeña un papel esencial en la 
detección precoz de las crisis, la actuación inicial ante 
un primer episodio, la derivación oportuna al especialista, 
el seguimiento de las comorbilidades y la educación 
a las familias, facilitando la adherencia terapéutica y 
contribuyendo a mejorar la calidad de vida de los pacientes.

Key words:  Childhood epilepsy;  Epileptic seizures;  Status epilepticus;  Epileptic syndromes;  Antiseizure 
medications;  Non-pharmacological therapies.

Palabras clave:  Epilepsia infantil;  Crisis epilépticas;  Estatus epiléptico;  Síndromes epilépticos;  Fármacos 
anticrisis;  Terapias no farmacológicas.

Pediatr Integral 2025; XXIX (7): 503 – 512

OBJECTIVES
•	 To define and differentiate the fundamental concepts related to childhood epilepsy.
•	 To recognize the current classification of seizures and epileptic syndromes in childhood, 

understanding their electroclinical, etiological and prognostic characteristics.
•	 To implement a structured diagnostic approach to a first paroxysmal episode in childhood.
•	 To identify the main etiologies of childhood epilepsy.
•	 To select the appropriate treatment according to the type of seizure and epileptic syndrome.
•	 To assess the role of the primary care pediatrician in the comprehensive care of the patient 

with epilepsy.
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Introduction and concepts
Epileptic seizure

A transient manifestation of signs 
and/or symptoms caused by abnormal, 
excessive, or synchronous neuronal 
activity in the brain(1). This definition 
emphasizes the temporary nature of the 
seizure and its common pathophysiolo-
gical basis, regardless of the diversity of 
clinical manifestations it may present.
•	 Acute symptomatic seizure: a clini-

cal seizure that occurs at the time of 
a systemic insult or in close tempo-
ral relation to a documented brain 
injury, such as stroke, craniocerebral 
trauma, metabolic encephalopathy, 
central nervous system infection, 
among others(2).

•	 Unprovoked seizure: an epileptic sei-
zure that occurs without a precipita-
ting factor, temporary or reversible, 
with a possible tendency to recur.

Epilepsy
According to the practical definition 

proposed by the International League 
Against Epilepsy (ILAE) in 2014(3), 
epilepsy is characterized by a persis-
tent predisposition to present recurrent 
epileptic seizures.

The diagnosis is established when 
any of the following conditions occur:
•	 Two or more unprovoked (or ref lex) 

seizures, separated by more than 24 
hours.

•	 An unprovoked (or ref lex) seizure, 
when there is a high probability of 

recurrence (at least 60%) in the next 
ten years.

•	 The diagnosis of a specific epileptic 
syndrome.

It can have a diverse origin, inclu-
ding genetic, structural, metabolic, 
immunological, infectious causes or of 
unknown etiology(4).

Status epilepticus (SE)
In 2015, the ILAE(5) defined status 

epilepticus as a condition resulting from 
the failure of the mechanisms responsi-
ble for terminating an epileptic seizure 
or from the activation of processes that 
prolong its duration. For better clinical 
application, two temporal milestones 
are established (Fig. 1):
•	 Time 1: clinical threshold from 

which a seizure should be considered 
as continuous epileptic activity, and 
it requires immediate treatment. In 
the case of generalized tonic-clonic 
seizures, this point is set at 5 minu-
tes.

•	 Time 2: the point at which the sei-
zure can cause irreversible neuronal 
damage and long-term consequences, 
estimated at 30 minutes for genera-
lized tonic-clonic seizures.

Based on this definition, several cli-
nical forms of SE are recognized:
•	 Established SE: when the seizure 

persists beyond time 2, usually >30 
minutes.

•	 Refractory SE: when the seizure 
continues despite adequate treatment 

with benzodiazepines and at least 
one second anti-seizure drug.

•	 Superrefractory SE: when epileptic 
activity persists beyond 24 hours 
despite anesthetics or recurs upon 
attempted withdrawal.

Drug-resistant epilepsy
Drug-resistant epilepsy is defined 

as that in which sustained seizure con-
trol is not achieved despite the use of 
two well-tolerated anti-seizure drugs, 
at adequate doses and correctly indi-
cated(7).

Epilepsy is defined as a persistent predis-
position to unprovoked seizures, and its 
diagnosis requires specific criteria, while 
status epilepticus represents a medical 
emergency.

Prevalence
According to estimates from the 

Global Burden of Disease Study 2019(8), 
the global prevalence of active epilepsy 
was 682 cases per 100,000 inhabitants 
(95% CI: 586-784). Of these, 359 per 
100,000 were secondary epilepsy. These 
figures indicate that, worldwide, appro-
ximately seven out of every thousand 
people live with active epilepsy.

Classification of epileptic 
seizures (ILAE 2025)(9)

ILAE maintains four main types of 
seizures:
1.	 Focal: these originate in networks 

limited to one hemisphere. They are 
classified as follows:
–	 With preserved consciousness.
–	 With altered consciousness.
–	 Focal to bilateral tonic-clonic.

2.	 Generalized: they start in bilateral 
networks from the beginning. The 
following are included:
–	 Absences (typical, atypical, myo-

clonic, with eyelid myoclonus).
–	 Tonic-clonic (classic, myoclonic-

tonic-clonic).
–	 Other generalized ones.

3.	 Of unknown origin: when it cannot 
be determined whether the onset was 
focal or generalized:
–	 With preserved consciousness.
–	 With altered consciousness.
–	 Bilateral tonic-clonic

INITIAL STATUS

First 5 minutes (treatment)

ESTABLISHED STATUS

First 30 minutes (neurological damage)

REFRACTORY STATUS

It persists despite BZD and a second ASD

SUPER-REFRACTORY STATUS

It persists after 24 hours and after the administration of anesthetics

5-10
min

10-30
min

30-60
min

>24 h

Figure 1. Status epilepticus. BZD: benzodiazepine. ASD: anti-seizure drug. Modified from: 
reference (6).
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4.	 Unclassif ied: when there is not 
enough information, although the 
event is recognized as an epileptic 
seizure.

Semiology in the main types of 
seizures
•	 Tonic seizures: these are characteri-

zed by sustained muscle contraction 
that produces generalized or seg-
mental rigidity. They usually affect 
axial and proximal muscles, often 
with a sudden fall if the patient is 
standing.

•	 Absence seizures: they are charac-
terized by a sudden interruption of 
consciousness, of short duration, 
with a f ixed gaze and cessation 
of ongoing activity. They may be 
accompanied by mild motor phe-
nomena and usually have an abrupt 
onset and end.

•	 Tonic-clonic seizures: present a typi-
cal two-phase sequence:
–	 Tonic: generalized muscle rigidi-

ty.
–	 Clonic: bilateral rhythmic jerks, 

which decrease in frequency until 
resolution.

Posticta l confusion is common 
afterward.
•	 Clonic seizures: they are charac-

terized by jerking repetitive rhyth-
mic contractions of muscle groups, 
generally bilateral and symmetrical, 
without a clear initial tonic phase.

•	 Myoclonic seizures: defined by brief, 
sudden, non-rhythmic muscle jerks, 
which may be single or repetitive, 
affect one muscle group or become 
generalized. Alteration of conscious-
ness is not always present.

•	 Atonic seizures: sudden loss of mus-
cle tone, leading to sudden falls, with 
a high risk of injury.

•	 Myoclonic-atonic seizures: they 
combine initial myoclonic jerks, 
immediately followed by a loss of 
postural tone.

•	 Epileptic spasms: sudden f lexion, 
extension, or a mixture of f lexion 
and extension, usually affecting the 
proximal and trunk muscles (espe-
cially of the upper limbs, producing 
separation and lifting of both arms 
relative to the torso). In bursts. More 
frequent upon waking.

Assessment after first seizure 
and initial diagnosis of 
epilepsy(10)

In case of a first paroxysmal episode in 
pediatrics, a detailed medical history, neu-
rological examination and the use of home 
video are key to differentiating epileptic 
seizures from other disorders.

1.	Epileptic seizure or non-
epileptic paroxysmal disorder?

In the first paroxysmal episode, it is 
essential to perform a standardized cli-
nical assessment that allows us to eva-
luate the severity of the episode, define 
its nature (epileptic or non-epileptic) 
and guide the initial prognosis.

A thorough medical history, along 
with a physical and neurological exami-
nation, is usually sufficient to establish 
a diagnosis in most pediatric cases. The 
importance of home video recordings 
should be emphasized.

Careful follow-up is recommended 
to clarify the diagnosis before starting 
treatment with anti-seizure drugs.

2.	In the face of an epileptic 
seizure

Distinguish between acute sympto-
matic vs. unprovoked seizure.

3.	In the face of an unprovoked 
seizure, assess what type of 
seizure it is (Fig. 2)

The first-level complementary test 
will be the EEG (electroencephalo-
gram), and it is recommended to per-
form an EEG as part of the diagnostic 

evaluation in children with a first appa-
rently unprovoked seizure.

Diagnostic performance is higher 
if the EEG is performed within the 
f irst 24 hours; however, background 
findings, such as focal slowing, may be 
observed transiently as postictal phe-
nomena and subsequently resolve, and 
should not be automatically assumed to 
be signs of structural injury.

Although it is uncommon to record 
clinical events during a routine EEG, 
both epileptic and non-epileptic seizu-
res are sometimes captured. The use of 
simultaneous video recording during 
EEG can help to better understand the 
clinical features.

Trigger ing maneuvers inc lude 
hyperventilation, which often triggers 
absence seizures in untreated child-
hood or juvenile absence epilepsy, and 
intermittent light stimulation, which 
can provoke seizures in photosensitive 
epilepsies (such as myoclonic seizures 
in juvenile myoclonic epilepsy). Detec-
ting these more subtle types of seizures 
can point toward a specif ic epileptic 
syndrome.

EEG can also guide the need for fur-
ther testing and provides information 
about the risk of recurrence.

Prolonged video-EEG is rarely 
required after a f irst seizure. Howe-
ver, it should be considered in patients 
without complete recovery from base-
line neurological state within 60 minu-
tes, with f luctuating disturbances of 
consciousness, or with unexplained 
focal neurological findings, to rule out 
frequent subtle seizures or status epi-
lepticus.

Focal

Consciousness:

 - Preserved

 - Altered

Focal to bilateral 
tonic-clonic seizure

Unknown 
whether it is focal 

or generalized

Consciousness:
 - Preserved
 - Altered

Bilateral tonic-clonic 
seizure

Basic descriptors
With and without observable manifestations

Generalized

 - Absence seizures

 - Other generalized 
   seizures

Generalized 
tonic-clonic seizure

Unclassified

Figure 2. Classification of epileptic seizures. Source: reference (9).
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EEG is indicated in all patients with recent-
onset unprovoked seizures. Care should be 
taken not to misinterpret normal variations 
as epileptiform. EEG helps determine the 
seizure type and epilepsy, guide the need 
for further studies, and establish the prog-
nosis regarding the risk of recurrence.

4.	Epilepsy diagnosis?

See table I.

5.	Type of epilepsy

The second level of classif ication 
focuses on the type of epilepsy, which 
is based on the type or types of seizures 
the patient experiences.

The types of epilepsy are divided 
into generalized, focal, combined 
generalized and focal, or of unknown 
origin.

EEG can also help determine the 
type of epilepsy. Focal epilepsy is 
suggested by focal epileptiform dis-
charges or focal slowing, while gene-
ralized spike-and-wave discharges are 
associated with generalized epilepsy. 
Some epileptic syndromes have a cha-
racteristic electroencephalographic 
pattern.

EEG interpretation should always 
be done in the context of the patient’s 
medical history, since approximately 3% 
of people without epilepsy may exhibit 
epileptiform discharges. Therefore, an 
abnormal EEG does not necessarily 
equate to epilepsy.

6.	Etiology (Fig. 3)

Epilepsy can have multiple etiologies 
(structural, genetic, infectious, metabolic, 
immune or unknown) and its identification, 
through MRI, genetic studies, metabolic or 
immunological tests, is essential, because 
it guides the prognosis, allows for more 
specific management and opens the door 
to precision therapies in selected cases.

Structural
Epilepsy is considered to have a 

structural cause if there is a structural 
brain abnormality that triggers the sei-
zures. These abnormalities can be due to 
malformations of cortical development 
or acquired processes, such as infection, 
stroke, trauma, or tumor. In most cases, 
structural abnormalities are evident on 
magnetic resonance imaging (MRI) 

(especially if the images are acquired 
using epilepsy-specific protocols).

Additional tests: the ILAE Neuroi-
maging Commission has recommended 
that all patients with epilepsy undergo 
brain magnetic resonance imaging 
(MRI), except those with a clearly defi-
ned drug-responsive idiopathic genera-
lized epilepsy syndrome, or with self-
limiting focal epilepsy of childhood(11).

Genetics
Epilepsy is considered genetic if it 

is caused by a known genetic variant. 
In some cases, a pathogenic variant 
is identif ied in a single gene. These 
monogenic disorders are often, though 
not always, associated with early-onset, 
drug-resistant epileptic and develop-
mental encephalopathies. Some genes 
also produce structural brain abnor-
malities, while others cause metabolic 
changes that lead to epilepsy.

Another large group comprises idio-
pathic generalized epilepsies, in which 
family studies show a strong genetic 
predisposition, although no single cau-
sative gene has been identif ied. The 
etiology is considered polygenic.

Additional tests: large-scale molecu-
lar genetic studies have made it possible 
to identify a growing number of novel 
genes associated with epilepsy.

The diagnostic yield of genetic tes-
ting is highest in infants and young 
children with epileptic and develop-
mental encephalopathies of unknown 
cause. It should also be considered in 
patients whose clinical examination or 
other studies suggest a likely genetic 
cause.

This has diverse repercussions, but 
the probability of initiating precision 
medicine based on the affected gene is 
becoming increasingly common.

Several genetic testing strategies 
exist: karyotyping, CGH arrays, single-
gene sequencing, epilepsy gene panel, 
whole-exome sequencing, or whole-
genome sequencing. A recent meta-
analysis evaluating the cost-effective-
ness of various genetic tests commonly 
used in epilepsy suggests that epilepsy 
gene panel or whole-exome sequencing 
should be the first diagnostic option in 
these cases(12).

Infectious
Infectious etiologies are the most fre-

quent cause of epilepsy worldwide, espe-

Table I.  Diagnosis of epilepsy

–	Two or more unprovoked 
(or reflex) seizures, separated by 
more than 24 hours

–	An unprovoked seizure (or 
reflex) with a ≥60% probability 
of recurrence in the following 
10 years

–	The diagnosis of a specific 
epileptic syndrome

Source: reference(3).
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Figure 3. Classification of epilepsy by the International League Against Epilepsy (ILAE). 
Modified from: reference (4).
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cially in developing countries. Chronic 
epilepsy is considered structural, likely 
due to structural lesions secondary to 
infection during the acute phase.

This category should not be used to 
describe acute symptomatic seizures 
that occur during brain infections, such 
as encephalitis or meningitis.

Metabolic
A metabolic etiology implies that 

epilepsy and seizures are due to bio-
chemical abnormalities resulting from 
a known metabolic disorder. Some 
treatments are specif ic and can stop 
seizures and prevent developmental 
impairment.

Additional tests: a standardized 
metabolic study will be performed on 
patients with epilepsy and suspected 
inborn errors of metabolism. In many 
cases, the metabolic disease has a gene-
tic basis, and the diagnosis will be made 
through genetic testing.

Immune
Immune epilepsy is considered to 

be that which results directly from an 
underlying immune disorder.

Additional tests: in the presence of 
suggestive clinical features, the per-
formance of antineuronal antibodies 
in serum and CSF should be strongly 
considered.

Unknown
The more thorough the investi-

gation, the greater the likelihood of 
identifying a cause. However, even after 
comprehensive studies, a clear etiology 
cannot be identif ied in one-third to 
one-half of patients with recent-onset 
unprovoked seizures.

Epileptic encephalopathy or 
epileptic and developmental 
encephalopathy?

Epileptic encephalopathy
Epilepsies in which the epileptic 

activity itself contributes to a more 
severe cognitive and behavioral impair-
ment than expected from the underlying 
pathology, with potential reversibility if 
early and effective treatment is achie-
ved(13).

Epileptic and developmental 
encephalopathy

Cases in which cognitive-behavioral 
impairment is due to both epilepsy and 
the underlying neurobiological etiology. 
In these patients, seizure control may 
partially improve the clinical picture, 
but the most promising intervention 
comes from precision medicine strate-
gies targeting the causal mechanism(4) 
(Table II).

Epileptic syndromes

ILAE 2022 proposes a hybrid classification 
of epilepsy, which combines the electroclini-
cal syndrome with etiology, recognizing the 
genotype-phenotype complexity and allowing 
for a more accurate diagnosis, which better 
guides treatment and prognosis.

Traditionally, epilepsies were classi-
fied into epileptic syndromes defined by 
common electroclinical characteristics, 
comorbidities, prognosis, treatment res-
ponse, and EEG or neuroimaging fin-
dings. With advances in genetics, cau-
sative genes were identified, although 
the relationship between mutation and 
phenotype proved complex: the same 
gene can cause different syndromes, 
and the same syndrome can be caused 
by different genes.

Therefore, in 2022, ILAE proposed 
a hybrid classification, which integrates 
both the electroclinical syndrome and 
the etiology (structural, genetic, meta-
bolic, immune, or infectious) to guide 
the therapeutic plan. It also redefines 
the epileptic syndrome as a set of clini-
cal and electroencephalographic charac-
teristics, frequently supported by speci-
fic etiological findings, and describes 
genetic syndromes with homogeneous 
electroclinical profiles(14,15).

Electro-clinically defined epileptic 
syndromes with onset in neonates 
and infants

In the 2022 ILAE classification, epi-
leptic syndromes with onset in newborns 
and infants (Table III) are divided into 
two main groups: self-limiting epileptic 
syndromes, in which spontaneous remis-
sion is likely to occur; and epileptic and 
developmental encephalopathies (EDE).

Childhood-onset epileptic 
syndromes

They are divided into three main 
groups (Table IV):
•	 Self-limiting focal epilepsies: focal 

epilepsies that begin in childhood 
are usually self-limiting and typi-
cally of unknown cause. They were 
previously called “benign” or “idio-
pathic,” but ILAE recommends the 
term self-limiting because they can 
be associated with comorbidities and 
because the natural course is age-
dependent in onset and remission.

Table II.  Differences between epileptic encephalopathy and epileptic and 
developmental encephalopathy

Epileptic encephalopathy Epileptic and 
neurodevelopmental 
encephalopathy

Cause of 
neurodevelopmental 
disorder

Epilepsy Etiology + Epilepsy

Psychomotor 
development prior 
to seizures

Normal Generally, global 
developmental delay

Starting age Childhood Early childhood

Effect of epilepsy Cognitive-behavioral 
regression

Variable: regression, 
stagnation, or 
insignificant changes

Anti-seizure 
treatment

Intensive and early Individualized and 
rational

Prognosis Epilepsy control leads to 
significant cognitive and 
behavioral improvement 
(in some cases, resolution)

Epilepsy control achieves 
partial cognitive and 
behavioral improvement
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	 They represent up to 25% of all 
pediatric epilepsies. Most chil-
dren fall into a specific syndrome; 
however, in some cases, there may 
be overlap or progression from one 
syndrome to another.

•	 Genetic generalized epilepsies: vir-
tually all generalized epileptic syndro-
mes with onset in childhood have a 
genetic etiology. They are considered 
to have complex inheritance, with a 
polygenic basis, with or without con-
tribution from environmental factors.

•	 Epi lept ic  a nd de velopmenta l 
encephalopathies: epileptic and 
developmental encephalopathies 
constitute a group of severe syn-
dromes in which frequent and 
treatment-resistant epileptic seizu-
res are associated with a significant 
impairment of neurodevelopment, as 
well as the underlying etiology.

	 Early recognition of these syndromes 
is fundamental, as it allows for tar-
geted treatment, including the use of 
specific therapies in certain cases.

Specific syndromes by etiology
Etiologically specific syndromes are 

those in which there is a defined cause 
of epilepsy, associated with a relatively 
uniform and characteristic clinical phe-
notype in most patients (form of presen-
tation, types of seizures, comorbidities, 
evolutionary course and/or response to 
specific treatments), in addition to con-
sistent correlates in EEG, neuroimaging 
and/or genetics.

The ILAE working group did not 
seek to describe all specific syndromes 

Table III.  Epileptic syndromes with onset in newborns and infants

Self-limiting epileptic syndromes (family 
history of epilepsy, normal interictal EEG 
and psychomotor development)

Epileptic and developmental encephalopathy

Self-limited neonatal epilepsy (SeLNE)
–	Mutations in KCNQ2, KCNQ3 (most 

frequent)

Early infantile developmental and epileptic encephalopathy (EIDEE)
–	Previously “Ohtahara syndrome” and “early myoclonic encephalopathy”
–	EEG burst-suppression, multifocal pattern or diffuse slowing
–	Etiology known in 80% of the patients

Self-limited familial neonatal-infantile 
epilepsy (seLFNIE)
–	Family history also in childhood (not just 

neonatal)
–	Mutations inSCN2A (more frequent) and 

KCNQ2 (outside the neonatal period)

Epilepsy of infancy with migrating focal seizures (EIMFS)
–	Ictal EEG with migratory pattern; and interictal with multifocal pattern
–	50% mutations in KCNT1

Self-limited infantile epilepsy (seLIE)
–	Grouped together and, sometimes, difficult 

to control
–	80% genetic etiology. Mutations in PRRT2 

(most frequent), SCN8A and SCN2A

Infantile epileptic spasm syndrome
–	Seizures of epileptic spasms, onset between 1-24 months
–	Slowing of psychomotor development after the onset of epilepsy
–	Interictal EEG with hypsarrhythmia pattern

Dravet syndrome
–	Onset in the first year of life
–	Prolonged febrile seizures or hemiclonic and fever-triggered
–	Normal EEG and normal initial psychomotor development (later, deterioration)
–	Mutation in SCN1A (more frequent)

Source: reference(15).

Table IV.  Epileptic syndromes with onset in childhood

Self-limiting focal epilepsies Genetic generalized epilepsies Epileptic and developmental encephalopathies (EDE)

Self-limiting epilepsy with 
centrotemporal spikes (formerly 
“Rolandic”)

Myoclonic absence epilepsy Epilepsy with myoclonic-atonic seizures (Doose 
syndrome)

Self-limiting epilepsy with autonomic 
seizures (Panayiotopoulos syndrome)

Epilepsy with eyelid myoclonus 
(Jeavons syndrome)

Lennox-Gastaut syndrome

Infantile visual occipital epilepsy 
(Gastaut type)

Epileptic encephalopathy with continuous spike-wave 
in sleep (EE-SWAS) / Landau-Kleffner syndrome

Photosensitive occipital epilepsy Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy (HHE) syndrome

FIRES (febrile infection-related epileptic syndrome)

Source: reference(14).
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by etiology, but to offer definitions of 
some relevant ones (Table V).

Idiopathic generalized 
epilepsies

Idiopathic generalized epilepsy 
(IGE) refers to epilepsies that begin 
in childhood or adolescence, with the 
following characteristics(16).
•	 Generalized seizures (absences, 

myoclonus and/or tonic-clonic sei-
zures).

•	 Neurological development is gene-
rally normal, although with frequent 
comorbidities (learning disorders, 
ADHD, anxiety or depression).

•	 Characteristic EEG: spike-wave 
discharges or generalized polyspike-
wave (2.5-5.5 Hz).

•	 Polygenic genetic basis, although in 
some cases monogenic causes may 
exist.

•	 Good response to broad-spectrum 
drugs, although complete remission 
is not always possible.
There is overlap between the syndro-

mes, since the same patient can evolve 
from one to another, which reflects that 
they are part of a continuum within 
IGE, rather than completely separate 
entities (Fig. 4).

Epilepsy treatment
The management of childhood epi-

lepsy includes a growing list of anti-
seizure drugs and non-pharmacological 
therapies.

The initial choice of treatment 
should be based on the type of seizure 
or epileptic syndrome.

Action to take in the event of 
an episode consistent with an 
epileptic seizure
•	 Postural management (place the 

patient on his/her side, avoiding hol-
ding the patient and do not insert 
anything in the mouth).

•	 If duration is longer than 2-3 minu-
tes, administer rescue medication 
(buccal midazolam vs. rectal diaze-
pam).

Pharmacological treatment 
in epilepsy

Benzodiazepines in epileptic seizu-
res (ES) and status epilepticus (SE)(17):  

are the initial treatment of choice 
(recommendation IA): safe, effective 
and with better control if administered 
within the first 3 minutes.
•	 Intravenous (IV) route:

–	 Diazepam (DZP): similar effica-
cy; DZP is the most used in our 
setting due to better evidence.

–	 Midazolam (MDZ): alternative 
option, as a first line.

•	 If venous access is unavailable: quick 
options include: Intranasal, oral, 
or intramuscular administration 
of MDZ, and rectal DZP. MDZ 
demonstrates greater efficacy than 
rectal DZP.

•	 Precautions:
–	 A lways monitor respirator y 

function.
–	 Avoid in myasthenia gravis, neu-

romuscular diseases with orofacial 
involvement or respiratory failure.

In infants between 1 and 3 months, 
the administration of benzodiazepines 
should be individualized (e.g., they are 
not recommended in spasm seizures) 
and, preferably, the intravenous route 
should be used rather than the oral route.

In newborns, it is important to detect 
and treat the most common metabolic 
disorders (hypoglycemia, hypocalcemia, 
hypomagnesemia, etc.). Inborn errors 
of metabolism can present with epilep-
tic seizures that respond to appropriate 
vitamin supplements, so it is important 
to consider them in routine treatment.

Anti-seizure drugs for the 
treatment of epilepsy

Currently available pharmacological 
treatment is symptomatic, aimed at con-
trolling seizures, but it does not modify 
the natural course of epilepsy or affect 
epileptogenesis. For this reason, the 
term antiepileptic drugs (AEDs) has 
been replaced in recent literature by that 
of antiseizure drugs (ASDs).

The ideal ASD would be one capa-
ble of eliminating seizures without 
producing significant adverse effects, 
thus respecting the patient’s quality of 
life. Its optimal characteristics would 
include:
•	 Flexible administration via oral and 

parenteral routes, with formulations 
adapted to pediatric age (oral suspen-
sion).

Table V.  Specific epileptic syndromes by known etiology

–	KCNQ2 epileptic and developmental encephalopathy
–	Pyridoxine-dependent developmental and epileptic encephalopathy disorders 

(genetic-metabolic defects within the same lysine degradation pathway)
•	 Pyridoxine-dependent developmental and epileptic encephalopathy (PD-DEE)
•	 Pyridoxine (am)ine 5 phosphate oxidase developmental and epileptic 

encephalopathy (P5PD-DEE)
–	CDKL5 developmental and epileptic encephalopathy
–	Epilepsy secondary to mutations in PDCH19
–	Brain glucose transporter (Glut1DS) deficiency
–	Sturge-Weber syndrome 
–	Gelastic seizures associated with hypothalamic hamartoma

Source: reference(15).

Childhood absence 
epilepsy Juvenile absence 

epilepsy

Juvenile myoclonic 
epilepsy

Epilepsy with a single 
generalized 

tonic-clonic seizure

Figure 4. Idiopathic 
generalized epilepsy.  
Modified from: reference (16).
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•	 Good bioavailability, with complete 
absorption unmodifiable by food or 
other drugs.

•	 Long half-life allowing for a single 
daily dose.

•	 Linear and predictable kinetics.
•	 Low plasma protein binding and no 

interactions with other medications.
•	 Broad therapeutic range, without 

tolerance or addiction.
•	 Minimal adverse effects, with no 

significant analytical alterations.
•	 That it does not worsen previous sei-

zures or induce new types of seizures.
•	 Broad therapeutic spectrum and ade-

quate efficacy-safety balance.

In practice, no available drug fully 
meets all these characteristics, but these 
criteria guide research and the rational 
choice of treatment in the clinic.

Table VI details the drugs used 
according to the type of epileptic sei-
zure.

Non-pharmacological therapies

•	 Ketogenic diet: the ketogenic diet has 
a multimodal mechanism of action 
distinct from that of anti-seizure 
drugs, highlighting its anti-inflam-
matory effect and its regulatory 
effect on mitochondrial redox meta-
bolism, which give it a potential neu-
roprotective and anti-epileptogenic 
effect.

	 It consists of a diet with a high per-
centage of fats, a low amount of car-
bohydrates and an adequate supply of 
protein.

	 In general, up to 50-60% of patients 
with epilepsy treated with a ketoge-
nic diet may be considered respon-
ders. Response rates and seizure 
freedom rates vary depending on 
the different epileptic syndromes 
and etiologies considered(18,19).

•	 Epilepsy surgery: surgery is conside-
red in drug-resistant epilepsy, after 

assessing risks and benefits at a refe-
rence center, distinguishing between:
–	 Resective surgery: it involves re-

moving the epileptic focus, which 
can achieve seizure freedom in a 
significant percentage of patients 
with drug-resistant focal epilepsy. 
It requires pre-surgical evaluation 
at specialized centers and precise 
localization of the focus.

–	 Palliative surgery: it aims to re-
duce the frequency and intensi-
ty of seizures. It is indicated in 
certain drug-resistant epilepsies 
when complete resection of the 
epileptic focus is not possible.

•	 Neurostimulation(20) (Table VII): 
neurostimulation is a therapeutic 
option for patients with drug-resis-
tant epilepsy. It consists of devices 
that apply electrical impulses to 
modulate brain activity and reduce 
the frequency and intensity of sei-
zures.

Table VIII presents the drugs and 
non-pharmacological therapies indica-
ted for each epileptic syndrome.

Role of the Primary Care 
Pediatrician
•	 Early detection of epileptic seizures 

and referral to a neuropediatrician 
for diagnostic confirmation, syn-
drome classification, and etiological 
study.

•	 Initial approach to a seizure: safety 
measures, administration of rescue 
medication if indicated and coordi-
nation with the Emergency Services.

•	 Shared monitoring of the already 
diagnosed patient, supervising adhe-
rence and tolerance to treatment, as 
well as clinical progress.

•	 Management of common comor-
bidities: sleep disorders, learning 
difficulties, behavioral disorders and 
associated medical problems.

•	 Family support: detection of care-
giver burden, guidance on available 
resources and promotion of adhe-
rence to the therapeutic plan.
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Table VI.  Drugs indicated according to different types of seizures

Type of 
seizures

1st line 2nd line Other options

Generalized 
tonic-clonic 
seizures

VPA, LTG and 
LEV

PER and TPM PB, PHT, ZNS, CBZ, 
CLB, CNZ, PRM and 
BRV

Absences ESM, VPA and 
LTG

CLB and CNZ BRV, ZNS, TPM, LEV, 
AZM, STM, RFM and 
STP

Focal 
seizures

CBZ, LCM, OXC 
and LEV

VPA, PER, ESL, 
LTG, ZNS and BRV

TPM, VGB, CLB, PHT, 
PRM, PB, TP and CEN

Myoclonic 
seizures

VPA, LEV and 
CNZ

LTG, TPM, ZNS, 
CLB, PER and 
PRM

ESM, BRV, RFM and 
STP

AZM: acetazolamide;  BRV: brivaracetam;  CBD: cannabidiol;  CBZ: carbamazepine;  
CEN: cenobamate;  CLB: clobazam;  CNZ: clonazepam;  ESL: eslicarbazepine 
acetate;  ESM: ethosuximide;  LCM: lacosamide;  LEV: levetiracetam;  
LTG: lamotrigine;  OXC: oxcarbazepine;  PB: phenobarbital;  PER: perampanel;  
PHT: phenytoin;  PRM: pidone;  RFM: rufinamide;  STM: sultiamo;  
STP: stiripentol;  TPM: topiramate;  VGB: vigabatrin;  VPA: valproic acid;  
ZNS: zonisamide.  Modified from: reference (6).

Table VII.  Differences between neurostimulation devices

Device Where does it act on?

Vagus nerve stimulation (VNS) Left vagus nerve

Deep brain stimulation (DBS) Thalamic nuclei (anterior or centromedian)

Responsive neurostimulation (RNS) Specific areas of the brain (epileptic focus)
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This article is key because it explains how to ap-
proach a first seizure and differentiate it from a 
diagnosis of epilepsy. It indicates which comple-
mentary tests to perform, provides guidance on 
initiating treatment based on the risk of recurrence 
and the patient’s characteristics, and offers tools for 
recognizing epileptic syndromes from the outset 
and understanding their impact on prognosis.
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This article is essential because it establishes the 
official classification and definition of childhood-
onset epileptic syndromes developed by the ILAE 
working group. It allows for a more precise and 
standardized diagnosis, which directly impacts 
patient treatment and prognosis.

-	 Zuberi SM, Wirrell E, Yozawitz E, Wilm-
shurst JM, Specchio N, Riney K, et al. 
ILAE classification and definition of epi-
lepsy syndromes with onset in neonates and 
infants: Position statement by the ILAE 
Task Force on Nosology and Definitions. 
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This article is important because it provides the 
official classification and definition of epileptic 
syndromes with onset in newborns and infants, 
according to the ILAE. It contributes to earlier 
and more accurate diagnosis, leading to better 
therapeutic management and prognosis.

A 3-month-4-day-old patient arrives in the Emergency Department, transferred by the Emergency Medical Services, due 
to a 20-minute seizure in the context of a fever spike of 38.7ºC.

Semiology of the episode: cessation of activity with upward gaze, deviation of the head to the right and, after this, shaking 
of the left side of the body and rigidity of the right upper limb, lasting 15-20 minutes, with crying throughout the episode 
without total loss of consciousness.

The episode subsides after the administration of rectal diazepam (DZP) by the Emergency Medical Service.
Additional tests in the Emergency Department: blood tests with no increase in acute phase reactants; cranial CT and MRI 

without abnormalities; normal lumbar puncture; normal video-EEG.
Personal background: controlled pregnancy, with normal ultrasounds. Scheduled delivery ended in an emergency cesarean 

section due to maternal hypotension following epidural anesthesia and fetal bradycardia, but did not require resuscitation. 
At birth, Apgar score 10/10. No admission to the Neonatal Intensive Care Unit. Normal hearing screening. Normal endocrine 
and metabolic tests. Exclusive breastfeeding. Up-to-date vaccination schedule.

Psychomotor development: the baby fixes the gaze with good tracking from the first month of life. Social smile from one 
and a half months. Good head control from two and a half months.

Clinical case
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Epilepsy
17.	What is the treatment for a prolon-

ged epileptic seizure or status epi-
lepticus? Indicate the CORRECT 
answer:
a.	 Intravenous valproate.
b.	 Intravenous phenytoin.
c.	 Benzodiazepines.
d.	 Intravenous levetiracetam.
e.	 Oral carbamazepine.

18.	According to the ILAE definition 
(2015), from what TIME should a 
generalized tonic-clonic seizure be 
considered status epilepticus requi-
ring immediate treatment?
a.	 1 minute.
b.	 3 minutes.
c.	 5 minutes.
d.	 10 minutes.
e.	 30 minutes.

19.	Which of the following statements 
about drug-resistant epilepsy is 
CORRECT?
a.	 It is def ined after the failure 

of a single anti-seizure drug in 
monotherapy.

b.	 It represents about 5% of patients 
with epilepsy.

c.	 It is diagnosed after the failure 
of two well-indicated and well-
tolerated anti-seizure drugs at 
adequate doses.

d.	 It is more common in generali-
zed idiopathic epilepsies than in 
structural ones.

e.	 It can be ruled out if the EEG 
is normal.

20.	Regarding the classif ication of 
epileptic seizures, which of the 
following descriptions CORRES-

PONDS to a typical absence sei-
zure?
a.	 Brief, abrupt, non-rhythmic 

muscle jerks of a muscle group.
b.	 Abrupt interruption of the cons-

cience, brief, with a fixed gaze 
and cessation of activity, abrupt 
beginning and end.

c.	 Sustained muscle contraction 
that produces axial rigidity and 
sudden falls.

d.	 Sudden loss of muscle tone with 
sudden fall.

e.	 Tonic phase sequence followed 
by clonic phase with postictal 
confusion.

21.	What is the M AIN difference 
between epileptic encephalopathy 
and epileptic and developmental 
encephalopathy?
a.	 In epileptic encephalopathy, the 

EEG is always normal.
b.	 Epileptic encephalopathy is due 

exclusively to genetic causes.
c.	 In epileptic encephalopathy, 

cognitive-behavioral impair-
ment is primarily due to the epi-
leptic activity itself. In epileptic 
encephalopathy, both epilepsy 
and the underlying etiology play 
a role; whereas in epileptic and 
developmental encephalopathy, 
both epilepsy and the underlying 
etiology are influential.

d.	 Epileptic encephalopathy always 
resolves with surgical treatment.

e.	 Both entities are equivalent and 
have no clinical differences.

Clinical case

22.	Can a diagnosis of epilepsy be 
established in this patient?

a.	 Yes, because he had an epileptic 
seizure.

b.	 Yes, because an epileptic syn-
drome is suspected.

c.	 No, because he has only had one 
episode, and moreover, it was in 
a feverish context.

d.	 No, because the EEG is normal.
e.	 No, because the MRI has no 

alterations.

23.	The patient has three admissions 
to the Intensive Care Unit for pro-
longed focal status epilepticus (>20 
minutes), with hemiclonic seizures 
that alternately affect one side of 
the body or the other. What would 
be the MOST LIKELY suspected 
diagnosis?
a.	 Benign myoclonic epilepsy of 

childhood.
b.	 Dravet syndrome.
c.	 Childhood absence epilepsy.
d.	 Childhood epilepsy with migra-

tory seizures.
e.	 Infantile epileptic spasm syn-

drome.

24.	Given the suspected diagnosis, 
what additional tests would be 
most appropriate to guide the diag-
nosis?
a.	 Electroencephalogram (EEG) 

and basic neuroimaging (cranial 
CT).

b.	 Prolonged video-EEG and com-
plete metabolic study.

c.	 Ta r g e t e d  g e n e t i c  s t u d y 
(SCN1A).

d.	 Cerebral PET scan and lumbar 
puncture with neuronal antibo-
dies.

e.	 Just repeat the brain MRI.

Subsequently, the following accreditation quiz of Pediatría Integral collects questions on this topic, which must be answered 
online through the website: www.sepeap.org.
In order to obtain certification by the Spanish “formación continuada” national health system for health professionals, 70% of 
the questions must be answered correctly. The accreditation quizzes of the different numbers of the journal may be submitted 
during the period indicated in the “on-line” quiz.

http://www.sepeap.org
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Introducción(1-4)

Los trastornos paroxísticos no epilépticos (TPNE) en la infancia son epi-
sodios transitorios que simulan crisis epilépticas sin origen en descargas 
eléctricas cerebrales. Constituyen un grupo clínico amplio y heterogéneo, 
cuyo diagnóstico requiere una evaluación cuidadosa, basada en la edad, la 
historia clínica y la interpretación experta de los síntomas.

L os trastornos paroxísticos no epilépticos (TPNE) en la infancia 
constituyen una categoría amplia y heterogénea de fenómenos 
transitorios que comparten una característica definitoria: no 

son crisis epilépticas. Esta definición, por exclusión, ref leja una de 
las principales dificultades que plantea este grupo de entidades: no se 

Trastornos paroxísticos no epilépticos 
en la edad pediátrica

D. Gómez Andrés,  J. Sala Coromina
Servicio de Neuropediatría. Hospital Universitario Vall d’Hebron. Barcelona

Resumen
Los trastornos paroxísticos no epilépticos (TPNE) en 
la infancia son fenómenos episódicos que pueden 
parecer crisis epilépticas, pero no se originan 
en descargas eléctricas cerebrales anómalas. Su 
diagnóstico es eminentemente clínico, basado en 
una anamnesis detallada y dirigida, que puede estar 
apoyada por vídeos domésticos y, en ocasiones, pruebas 
complementarias, como el electroencefalograma (EEG). 
Los TPNE abarcan desde fenómenos benignos, ligados 
a la inmadurez neurológica, hasta manifestaciones 
de enfermedades neurológicas graves, trastornos 
genéticos o condiciones funcionales, especialmente en 
adolescentes. El diagnóstico erróneo de epilepsia es 
común y conlleva importantes consecuencias clínicas, 
terapéuticas y sociales. Distinguir correctamente estos 
episodios requiere considerar la edad del paciente, 
las características clínicas del evento y su evolución 
temporal. Cada grupo de edad tiene unos TPNE propios 
que deben ser conocidos. En neonatos y lactantes son 
más frecuentes los movimientos anormales y oculares; 
en escolares, predominan los tics; y en adolescentes, 
los trastornos psicógenos no epilépticos. La evaluación 
debe ser integral, evitando sobrediagnósticos y teniendo 
en cuenta la posible coexistencia con la epilepsia, 
especialmente en el adolescente. Una interpretación 
rigurosa y sistemática de los episodios es esencial para 
un diagnóstico y manejo adecuados. 

Abstract
Paroxysmal non-epileptic disorders (PNEDs) in 
childhood are episodic phenomena that may 
resemble epileptic seizures but do not originate 
from abnormal cerebral electrical discharges. Their 
diagnosis is primarily clinical, based on a detailed 
and targeted history, which may be supported by 
home videos and, occasionally, complementary tests 
such as EEG. PNEDs range from benign phenomena 
related to neurological immaturity to manifestations 
of serious neurological diseases, genetic disorders, 
or functional conditions, especially in adolescents. 
Misdiagnosis as epilepsy is common and carries 
significant clinical, therapeutic, and social 
consequences. Correctly distinguishing these 
episodes requires consideration of the patient’s 
age, the clinical characteristics of the event, and 
its evolution over time. Each age group has specific 
PNEDs that must be recognized. In neonates and 
infants, abnormal movements and ocular phenomena 
are more frequent; in school-aged children, tics 
predominate; and in adolescents, psychogenic non-
epileptic seizures are most common. Evaluation 
should be comprehensive, avoiding overdiagnosis 
and considering the possible coexistence with 
epilepsy, particularly in adolescents. A rigorous and 
systematic interpretation of episodes is essential for 
accurate diagnosis and appropriate management. 

Palabras clave:  Trastornos paroxísticos;  Epilepsia;  Diagnóstico diferencial;  Crisis psicógenas;  Electroencefalografía.

Key words:  Paroxysmal disorders;  Epilepsy;  Differential diagnosis;  Psychogenic seizures;  Electroencephalography.
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OBJETIVOS
•	 Comprender el concepto de trastorno paroxístico no 

epiléptico.
•	 Entender el valor diagnóstico de una anamnesis 

correcta y el limitado valor de las exploraciones 
complementarias.

•	 Conocer los trastornos paroxísticos no epilépticos por 
grupos de edad.

•	 Diferenciar entre trastornos paroxísticos no epilépticos 
benignos y autolimitados de los potencialmente graves.

Autor de correspondencia: david.gomezandres@vallhebron.cat

https://doi.org/10.63149/j.pedint.82



Trastornos paroxísticos no epilépticos en la edad pediátrica

PEDIATRÍA INTEGRAL514

define tanto por lo que sí es, sino por lo 
que no es. El término agrupa manifesta-
ciones episódicas, motoras o comporta-
mentales, que simulan crisis epilépticas, 
pero no tienen origen en una descarga 
eléctrica cerebral anómala. Se trata, por 
tanto, de una construcción diagnóstica 
que surge como respuesta a la necesidad 
de diferenciar clínicamente eventos de 
etiología diversa, pero con una presen-
tación similar a las crisis epilépticas: 
ocurrir de manera repetida, mantener 
ciertas características estereotipadas y 
tener duración variable con normaliza-
ción posterior.

Durante la infancia, los diferentes 
TPNE son muy frecuentes, superando 
con creces la prevalencia de la epilepsia 
en todas las franjas etarias pediátricas; se 
estima que, por cada caso de epilepsia, 
existen hasta diez niños con algún tipo 
de TPNE. Sin embargo, su verdadera 
prevalencia sigue siendo incierta, debido 
a la ausencia de estudios poblacionales 
bien diseñados, a la heterogeneidad en 
los criterios diagnósticos utilizados y al 
escaso reconocimiento de muchos de 
estos trastornos por parte de profesio-
nales y familias.

Dado que los trastornos paroxísticos 
no epilépticos (TPNE) se definen por 
exclusión respecto a las crisis epilép-
ticas, el grupo diagnóstico que con-
forman es necesariamente amplio y 
heterogéneo. Bajo esta denominación 
se agrupan entidades de muy diversa 
gravedad, que abarcan desde fenó-
menos benignos y f isiológicos hasta 
manifestaciones paroxísticas asociadas 
a enfermedades neurológicas graves. En 
muchos casos, el origen de los TPNE se 
ha relacionado con los procesos madu-
rativos normales del sistema nervioso 
central en desarrollo. Se ha sugerido 
que la inmadurez funcional de los cir-
cuitos inhibitorios –ya sea a nivel corti-
cal o troncoencefálico– puede dar lugar 
a respuestas motoras o conductuales 
transitorias, sin correlato epileptiforme, 
propias de determinadas etapas del 
neurodesarrollo. Por otro lado, existen 
TPNE cuyo origen es claramente pato-
lógico. Algunos se asocian a alteracio-
nes genéticas, tanto monogénicas como 
multifactoriales, que afectan los cana-
les iónicos neuronales (canalopatías), 
alterando la excitabilidad sin generar 
descargas eléctricas sincrónicas, típicas 
de la epilepsia. Otros están vinculados 

a fenómenos f isiopatológicos simila-
res a los observados en los síndromes 
migrañosos, la otra entidad paroxística 
de gran relevancia en neurología aparte 
de la epilepsia. El otro gran grupo etio-
lógico son los trastornos funcionales, 
que son particularmente frecuentes en 
adolescentes comparados con la pobla-
ción general.

El diagnóstico diferencial entre los 
distintos TPNE y las crisis epilépticas 
puede ser difícil, aunque es funda-
mental realizarlo de forma correcta. 
El diagnóstico depende fundamen-
talmente de la anamnesis y de la valo-
ración de vídeos caseros aportados por 
las familias(5). Las pruebas complemen-
tarias aportan generalmente poco valor 
diagnóstico y los errores diagnósticos 
pueden tener consecuencias importan-
tes para la calidad de vida del paciente. 
Por eso, es crucial realizar una anam-
nesis correcta y detallada ante un episo-
dio paroxístico antes de emitir un juicio 
diagnóstico.

Otro factor importante en el diag-
nóstico diferencia l es la edad del 
paciente. Como en cualquier entidad 
pediátrica, es fundamental conocer 
cuáles son los fenómenos paroxísticos 
más frecuentes en cada edad.

El manejo de la incertidumbre diag-
nóstica es un aspecto significativo en 
la atención de pacientes con episodios 
paroxísticos. Explicar con claridad 
las dudas diagnósticas a las familias 
representa un verdadero reto para las 
habilidades comunicativas del clínico. 
El diagnóstico erróneo de epilepsia 
continúa siendo un problema clínico 
relevante, incluso en entornos especia-
lizados. Se estima que, entre un 20 y 
un 30 % de los pacientes, inicialmente 
diagnosticados con epilepsia, presentan 
en realidad paroxismos no epilépticos, 
siendo los más frecuentes los síncopes 
de origen cardiovascular y las crisis psi-
cógenas no epilépticas(6-9). Este fenó-
meno afecta tanto a pacientes evalua-
dos en Atención Primaria (AP) como 
a aquellos derivados a unidades espe-
cializadas, incluidos casos considerados 
de epilepsia refractaria. El diagnóstico 
erróneo implica tratamientos innecesa-
rios con fármacos antiepilépticos, con 
sus potenciales efectos adversos, así 
como las consecuencias del etiquetado 
diagnóstico: estigmatización, restriccio-
nes en la vida diaria, dificultades aca-

démicas y limitaciones legales como la 
conducción(10-12).

La situación se puede complicar aún 
más cuando ambos trastornos coexis-
ten. El diagnóstico dual de epilepsia y 
TPNE no es infrecuente, especialmente 
en adolescentes con epilepsia conocida, 
que tienen alto riesgo de presentar crisis 
psicógenas no epilépticas, o en algunas 
canalopatías genéticas donde coexisten 
trastornos motores paroxísticos con 
epilepsia. Esta superposición obliga a 
la interpretación clínica de los episodios 
(p. ej.: no dar por sentado que cualquier 
fenómeno paroxístico en un epiléptico 
es epiléptico) y exige una evaluación 
integral y multidisciplinar para un 
manejo adecuado.

Anamnesis de los episodios 
paroxísticos

Una anamnesis estructurada y detallada, 
centrada en la secuencia temporal del epi-
sodio, es clave para orientar el diagnóstico 
de los TPNE.

Ante cualquier episodio paroxístico, 
una recogida ordenada y detallada de 
la historia clínica es fundamental para 
orientar el diagnóstico. La información 
puede ser aportada por los testigos y, ya 
que pueden inf luir en la fidelidad del 
relato, es conveniente también recoger 
quién cuenta cada dato. También es 
importante recoger cuándo comenza-
ron a ocurrir los episodios (si hay más 
de uno) y con qué frecuencia se repiten.

La exploración semiológica del epi-
sodio debe estructurarse en torno al eje 
temporal. Comenzando siempre por el 
contexto de inicio y el inicio del propio 
episodio. Es en esos momentos donde 
está la mayoría de la información clí-
nica que tiene un valor diagnóstico y 
donde debemos invertir más esfuerzo 
en la anamnesis.

El primer paso consiste en identi-
ficar el contexto en el que se inicia el 
episodio. ¿Dónde ocurrió? ¿Qué estaba 
haciendo el paciente en ese momento? 
¿A qué hora del día ocurrió? Estas pre-
guntas ayudan a discernir si se trata de 
un evento espontáneo o desencadenado 
(p. ej., durante el sueño, tras emociones 
intensas, ejercicio, antes de comer, etc.), 
lo cual puede orientar hacia determi-
nadas etiologías (p. ej., síncopes, crisis 
ref lejas, discinesias paroxísticas).
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En algunos casos, el paciente puede 
describir síntomas previos al episodio 
que constituyen un aura o pródromos. 
Estos pueden incluir: fenómenos autonó-
micos (náuseas, sudoración), sensaciones 
somatosensoriales, alucinaciones audi-
tivas, visuales, olfatorias o gustativas, e 
incluso síntomas cognitivos. Reconocer 
esta fase es clave, ya que puede indicar 
un origen focal y ayuda a distinguir la 
epilepsia de otros trastornos.

La forma de inicio del episodio 
(abrupta, progresiva, anticipada por 
aura) y su evolución temporal deben 
ser analizadas con detalle. Durante el 
episodio, es importante preguntar sobre 
la afectación motora de distintas partes 
del cuerpo (recomendamos de arriba 
a abajo: ojos, boca, cuello, miembros 
superiores, tronco y miembros inferio-
res) y se debe interrogar activamente 
por alteraciones del lenguaje, el nivel 
de conciencia y la visión. Una descrip-
ción clara y cronológica del desarrollo 
sintomático permite identificar patrones 
estereotipados que suelen ser particular-
mente indicativos de epilepsia.

Estimar la duración del episodio 
es otro dato esencial. Finalmente, se 
debe explorar la fase postictal: ¿cómo 
termina el episodio? ¿Existe confusión, 
somnolencia, afasia, amnesia o paráli-
sis de Todd? ¿Hay recuperación rápida 
o prolongada? La presencia de déficits 
neurológicos transitorios orienta más 
hacia epilepsia, mientras que una recu-
peración inmediata o muy prolongada 
sin hallazgos objetivos puede sugerir 
un TPNE.

Sin duda, la posibilidad de regis-
trar los episodios mediante grabacio-
nes domésticas –hoy accesibles para 
la mayoría de las familias gracias a la 
generalización de dispositivos móviles– 
ha transformado el abordaje diagnós-
tico de los trastornos paroxísticos. No 
obstante, la visualización del vídeo no 
exime de una valoración estructurada 
y rigurosa. Aunque los especialistas 
pueden identif icar patrones clíni-
cos de forma intuitiva, a partir de la 
observación directa (reconocimiento 
gestáltico), es fundamental aplicar 
una sistemática de análisis que respete 
la secuencia temporal del episodio y 
sus distintas fases clínicas. Esta meto-
dología garantiza una interpretación 
más objetiva, reproducible y útil para 
el diagnóstico diferencial.

Pruebas complementarias

En la mayoría de los casos, el diagnóstico 
no dependerá del uso de exploraciones 
complementarias. El vídeo-EEG se debe 
limitar a casos dudosos de epilepsia, 
teniendo en cuenta la limitada sensibilidad 
y especificidad del mismo.

Las exploraciones complementa-
rias y, en particular, el vídeo-EEG, no 
suelen ser imprescindibles para alcan-
zar un diagnóstico clínico correcto en 
muchos casos de trastornos paroxísticos 
no epilépticos. Aunque el vídeo-EEG se 
considera el gold standard para el diag-
nóstico de la epilepsia, es importante 
recordar que su sensibilidad y especifi-
cidad están lejos del 100 %.

Un EEG normal no excluye nece-
sariamente el origen epiléptico de un 
episodio. Se estima que solo entre el 
30 y el 40 % de los pacientes que han 
presentado una primera crisis epilép-
tica muestran anomalías epileptifor-
mes en un EEG de rutina, porcentaje 
que puede aumentar hasta el 60 % si 
el estudio se realiza en las primeras 
24 horas(13). Por otro lado, aproxima-
damente un 5-15 % de los niños sanos 
de la población general pueden pre-
sentar anomalías epileptiformes en el 
EEG sin tener epilepsia ni ser un factor 
predictivo para la misma(14). Estos datos 
subrayan la necesidad de interpretar el 
EEG en un contexto clínico adecuado 
y evitar sobrediagnósticos basados úni-
camente en hallazgos electroencefalo-
gráficos.

Para mejorar el rendimiento diag-
nóstico, especialmente en casos en los 
que persiste la duda sobre la naturaleza 
epiléptica del episodio, puede ser útil 
recurrir a monitorizaciones más pro-
longadas mediante EEG ambulatorio 
o vídeo-EEG prolongado en régimen 
hospitalario. Estas técnicas aumentan 
la probabilidad de registrar un episodio 
típico y correlacionar con la actividad 
eléctrica cerebral, lo que puede resultar 
determinante en casos complejos o con 
sospecha de diagnóstico dual (epilepsia 
y TPNE coexistentes)(15).

Durante el proceso diagnóstico y, 
especialmente, al investigar la etiolo-
gía del episodio, pueden requerirse otras 
exploraciones complementarias, como la 
resonancia magnética cerebral (RM), el 
electrocardiograma (ECG) o estudios 

analíticos, incluyendo pruebas metabóli-
cas y genéticas, según el contexto clínico 
y la sospecha diagnóstica.

Trastornos paroxísticos por 
grupos de edad

A continuación, se discutirán los 
trastornos paroxísticos no epilépticos 
más frecuentes por grupos de edad o 
por síntoma predominante, con el fin 
de facilitar el diagnóstico diferencial. 
No queremos hacer una lista exhaus-
tiva, sino una herramienta que permita 
abordar el diagnóstico diferencial.

Trastornos paroxísticos no 
epilépticos en el neonato(16,17)

En el periodo neonatal distinguimos los 
siguientes grupos de TPNE: los movimien-
tos rápidos, las posiciones mantenidas (dis-
tónicas), el hipo neonatal, los trastornos 
de los movimientos oculares y el laringos-
pasmo episódico neonatal.

A nivel neonatal, existen diversos 
escenarios que podemos tener en cuenta: 
1) movimientos rápidos (Tabla  I); 
2) posiciones mantenidas –trastornos 
distónicos– (sobre todo, típico de las 
encefalopatías hipóxico-isquémicas e 
hiperbilirrubinémica); 3) hiponeonatal 
(generalmente benigno, pero si es intenso 
y mantenido y, sobre todo, en el contexto 
de un paciente habitualmente muy 
enfermo, puede orientar a una hipergli-
cinemia no cetósica); 4) trastornos de los 
movimientos oculares (ver más adelante 
los TPNE del movimiento ocular); y 
5) laringospasmo episódico neonatal, 
que se presenta como apneas graves 
con estridor laríngeo y que típicamente 
se asocia a mutaciones en el canal del 
sodio (SCN4A).

Trastornos paroxísticos no 
epilépticos en el lactante

El lactante presenta múltiples TPNE, la 
mayoría benignos y autolimitados. Se 
deben distinguir de los espasmos epilépti-
cos y de algunas enfermedades genéticas 
paroxísticas raras que pueden debutar en 
esta edad.

Los trastornos paroxísticos motores 
del lactante son un grupo particular-
mente complicado por las dificultades 
en la anamnesis directa al paciente y 
por la rica semiología que existe en los 
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mismos. En la tabla II, hemos intentado 
resumir el diagnóstico diferencial de los 
movimientos (sobre todo cervicales o 
cervicobraquiales), que ocasionan pro-
blemas de diagnóstico diferencial con 
los espasmos epilépticos(1,18).

La hemiplejía alternante de la infan-
cia (AHI) es un TPNE motor raro, 
de inicio temprano, caracterizado por 
episodios recurrentes de hemiplejía, 
que pueden alternar de lado o presen-
tarse bilateralmente, acompañados con 
frecuencia de distonía, movimientos 
oculares anómalos, posturas tónicas o 
síntomas autonómicos. Estos episodios 
suelen iniciarse antes de los 18 meses de 
vida, con resolución transitoria durante 
el sueño y reaparición al despertar. Los 
desencadenantes típicos incluyen el 
estrés emocional o físico, el cansancio, 
los cambios térmicos o el contacto con 
el agua. En más del 80 % de los casos, 
se debe a mutaciones de novo en el gen 
ATP1A3, existiendo 2 mutaciones par-
ticularmente frecuentes. El resto de los 
casos se deben a mutaciones en otros 
genes (ATP1A2, SLC2A1 y otros) 
y existen casos sin diagnóstico gené-

tico. Aunque no existe un tratamiento 
curativo, algunos pacientes responden 
parcialmente a f lunarizina, que puede 
reducir la frecuencia e intensidad de los 
episodios. Aunque los episodios paro-
xísticos pueden disminuir con la edad y 
el tratamiento, la mayoría de los pacien-
tes desarrollan secuelas neurológicas 
crónicas, como discapacidad intelectual, 
ataxia o trastornos del movimiento(19).

A nivel respiratorio, destacan los 
espasmos del sollozo. Estos son episo-
dios paroxísticos benignos que aparecen 
entre los 6 meses y los 6 años, con un 
pico entre los 1 y 3 años. Se clasifican en 
cianóticos, pálidos y mixtos, en función 
del color cutáneo durante el episodio. 
Se deben a una disfunción autonómica 
transitoria que provoca bradicardia o 
apnea, seguida de hipoperfusión cere-
bral, con pérdida de conciencia y, oca-
sionalmente, movimientos tónicos o 
clónicos. El diagnóstico es clínico, apo-
yado en la historia y, si es necesario, en 
grabaciones domésticas. El EEG solo 
está indicado en raros casos, en los que 
existen dudas diagnósticas relevantes. 
El EKG, en cambio, puede estar indi-

cado sobre todo en los espasmos de tipo 
pálido, sobre todo si se desencadenan 
por ruidos o sobresaltos. La principal 
diferencia con la epilepsia es la presencia 
de un desencadenante claro. También, 
aunque no siempre, se caracterizan por 
la rápida recuperación y la ausencia de 
periodo postictal, hechos de un valor 
diferencial más limitado. El pronóstico 
de los espasmos del sollozo es la remi-
sión antes de los 6 años. El tratamiento 
se basa en la educación de la familia y en 
la evitación de los desencadenantes(20). 
Aunque, rara vez, es necesario, se ha pro-
puesto la suplementación de hierro como 
medida terapéutica (especialmente, si 
asocia otros datos de ferropenia, como 
insomnio de conciliación)(21). Algunos 
autores proponen utilizar piracetam en 
los casos más graves(22).

Otros TPNE respiratorios son los 
episodios aparentemente letales y el sín-
drome de muerte súbita del lactante y los 
síndromes de hiperventilación episódica 
(típicos de trastornos del neurodesarro-
llo como el síndrome de Pitt-Hopkins o 
de Rett o afectaciones del tronco ence-
fálico, ya sean malformativas como el 

Tabla I.  Diagnóstico diferencial de paroxismos caracterizados por movimientos rápidos en el neonato

Entidad	 Grupo de riesgo Edad de inicio Desencadenante Fenómeno clínico Pronóstico

Mioclonus 
benigno neonatal 
del sueño 

Pretérminos tardíos Mayoritariamente, 
antes de los 
15 días

Solo durante el 
sueño

Sacudidas focales, que van 
cambiando de extremidad, 
repetitivas, más en 
extremidades superiores; 
ceden al despertar y pueden 
empeorar con sujeción o 
estímulos repetitivos

Benigno; resolución 
espontánea a los 4-6 meses, 
sin secuelas

Jitteriness / 
temblor neonatal

Recién nacidos sanos (fino, 
fisiológico) o con patología 
perinatal (más rudo)

Primeros días 
de vida

Estímulos, 
manipulación, 
llanto y estrés

Movimientos rítmicos, 
rápidos, suprimibles con 
contención; sin alteración 
ocular o autonómica

Benigno, si es fisiológico; 
depende de causa 
subyacente, si patológico

Hiperexcitabilidad 
neonatal

Pretérminos, expuestos a 
drogas

Primeros días 
de vida

Estímulos táctiles 
o auditivos

Respuestas motoras 
exageradas, sobresaltos 
aumentados y temblor

Benigno; mejora con 
maduración neurológica

Hiperekplexia Formas genéticas (GLRA1, 
SLC6A5) o adquiridas si 
lesión cerebral marcada

Desde el 
nacimiento

Estímulos 
táctiles, auditivos 
o visuales

Sobresalto exagerado con 
rigidez, riesgo de apnea; 
persistente

Variable, mejora con 
clonazepam, riesgo de 
muerte súbita (SIDS)

Crisis epilépticas 
neonatales 
sintomáticas 
agudas

Encefalopatía hipóxico-
isquémica, hemorragia, 
infección y alteraciones 
metabólicas

<72 horas Lesión cerebral 
aguda

Movimientos clónicos, 
tónicos, mioclónicos o 
sutiles; alteración del EEG

Grave; depende de etiología

Crisis neonatales Mutaciones en canalopatías 
(KCNQ2, SCN2A, etc.)

Días-semanas 
de vida

Espontáneo o 
fiebre

Crisis tónicas o tónico-
clónicas; EEG con 
descargas focales o 
multifocales

Variable; algunas formas 
son transitorias y otras 
son encefalopatías con 
epilepsia de base genética. 
Farmacorresistentes
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Tabla II.  Trastornos paroxísticos motores en el lactante

Entidad Etiología Edad típica 
de inicio

Desencadenantes Fenómeno clínico Pronóstico

Estremecimiento 
(shuddering attacks)

Desconocida 4-12 meses Alimentación, 
emoción y contacto 
social

Temblor breve, 
generalizado, sin pérdida 
de conciencia ni alteración 
ocular

Benigno, autolimitado; 
diagnóstico clínico y EEG normal

Síndrome de la muñeca 
con cabeza pendular 
(“bobble-head doll 
syndrome”)

Malformaciones de 
fosa posterior o tercer 
ventrículo (quistes, 
hidrocefalia)

Infancia 
temprana

Espontáneo o 
estimulación 
sensorial

Movimientos cefálicos 
rítmicos, anteroposteriores 
y laterales, 2-3 Hz

Patológico; requiere 
neuroimagen y tratamiento de la 
causa estructural

Mioclonías benignas 
del lactante (síndrome 
de Fejerman)

Desconocida 3-9 meses Espontáneo (vigilia / 
sueño, si solo sueño, 
descartar otros 
trastornos)

Movimientos mioclónicos 
breves, focales o 
multifocales, sin alteración 
de conciencia o sensación 
de molestia, en clúster

Benigno; resolución espontánea 
antes de los 2 años; requiere 
EEG crítico normal

Crisis atónicas 
cefálicas no epilépticas

Desconocida 6-9 meses No presentan Episodios de caída brusca 
de la cabeza en salvas y 
en vigilia

Benigna; desaparecen en el 
primer año de vida; requiere 
EEG crítico normal

Crisis tónicas reflejas 
del lactante

Desconocida 2-3 meses Estímulos táctiles o 
cambios de posturas 
bruscos

Movimientos tónicos de 
las 4 extremidades de 
3-10 s en el contexto de 
congestión nasal y apnea 
de corta duración. Al ceder, 
aparece un pequeño grito

Desaparecen < 6 meses con 
buena evolución posterior

Crisis mioclónicas 
del lactante

Epilepsia mioclónica del 
lactante (MEI)

4 meses 
-3 años (pico 
12-18 meses)

Espontáneo y/o 
desencadenado por 
estímulo (auditivo/
táctil), en vigilia y 
sueño

Sacudidas mioclónicas 
aisladas o en ráfagas, 
predominantemente en 
brazos y tronco, sin pérdida 
de conciencia

En general, buen pronóstico 
neurológico; responde bien al 
tratamiento antiepiléptico

Crisis tónicas 
del lactante

Epilepsia estructural, o 
encefalopatía epiléptica 
o del desarrollo con 
epilepsia

<6 meses Espontáneo o 
durante el sueño

Contracción muscular 
sostenida (axial o 
extensora), mantenida 
varios segundos, con o sin 
alteración del EEG

Grave; suele asociarse a daño 
neurológico y mal pronóstico si 
forma parte de encefalopatía 
epiléptica

Head nodding (cabeceo) Idiopático o asociado a 
espasmo nutans o tics

Infancia Espontáneo, puede 
empeorar con la 
atención

Movimientos rápidos 
de flexión/extensión o 
laterales de la cabeza

Benigno; puede requerir 
seguimiento si se asocia a otras 
alteraciones

Tortícolis paroxística 
benigna

Probable canalopatía; 
antecedentes familiares 
frecuentes (espectro de 
la migraña)

Desde 
lactancia 
(1-6 meses)

Episodios 
espontáneos y 
recurrentes

Inclinación cefálica 
intermitente, a veces, con 
vómitos o palidez

Benigno; resolución espontánea 
a los 2-3 años; posible relación 
con migraña infantil

Espasmos epilépticos 
(espasmos infantiles)

Epilepsia estructural o 
genética (síndrome de 
West, etc.)

3-12 meses Frecuente al 
despertar o tras 
estímulo

Flexión o extensión brusca 
del tronco y extremidades, 
en ráfagas

Grave; requiere tratamiento 
precoz; puede asociarse a 
retraso del desarrollo

Síndrome de Sandifer Reflujo gastroesofágico 
con respuesta motora 
refleja

Lactancia 
(2‑12 meses)

Postprandial; 
relacionado con la 
alimentación

Episodios de distonía 
postural con retrocolis, 
opistótonos o movimientos 
anómalos de ojos o cabeza

Benigno; mejora con 
tratamiento del reflujo 
gastroesofágico; puede requerir 
EEG para descartar crisis

Estereotipias Desconocida 6 meses en 
adelante

Emociones intensas, 
aburrimiento, 
estímulos 
sensoriales

Movimientos repetitivos, 
rítmicos y predecibles de 
alguna parte del cuerpo 
(balanceo, sacudida de 
cabeza, aleteo...) sin 
alteración de conciencia

Benigno si aisladas, valorar 
trastorno del neurodesarrollo

Autoestimulación Conducta normal del 
desarrollo de algunos 
lactantes y escolares

6 meses 
-4 años

Aburrimiento o 
cansancio. Cuna, 
trona o silla del 
coche

Movimientos pélvicos 
rítmicos, rubor facial, 
mirada fija y rigidez de 
piernas.

Benigno, diagnóstico clínico
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síndrome de Joubert, o lesionales como 
en el síndrome de Leigh)(18).

También existen trastornos paroxís-
ticos relacionados con el dolor, como 
los cólicos del lactante o episodios de 
dolor paroxístico extremo (este último 
incluido en la tabla II, como un diferen-
cial raro de crisis tónica).

Trastornos paroxísticos no 
epilépticos en el preescolar y el 
escolar

Los TPNE más frecuentes en este grupo de 
edad son los tics. Existen otros trastornos 
motores raros, de habitual base genética, 
que pueden debutar en esta franja de edad.

A nivel motor, en este grupo de edad, 
el TPNE más frecuente son los tics. Los 
tics son movimientos (típicamente de la 
cara o del cuello) o vocalizaciones bre-
ves, súbitos, no rítmicos y parcialmente 
voluntarios, que se caracterizan por su 
naturaleza estereotipada (lo que puede 
complicar el diagnóstico diferencial) y 
ser supresibles (aunque, a veces, esto 

molesta al paciente). Son frecuentes en 
la infancia, con un pico de aparición 
entre los 5 y 10 años, y forman parte 
de un espectro que incluye desde tics 
transitorios hasta trastornos más graves, 
como el síndrome de Tourette. Aun-
que suelen ser benignos, pueden gene-
rar gran preocupación en las familias, 
especialmente cuando debutan de forma 
brusca o en forma de crisis repetidas. 
El diagnóstico y su diagnóstico dife-
rencial dependen fundamentalmente 
de la anamnesis: hay que preguntar al 
paciente por la característica funda-
mental de los tics (¿puedes contenerlos 
o aguantarlos, aunque esto te moleste?). 
La observación directa o la grabación de 
los episodios puede ayudar. Raramente, 
se requiere un EEG(23).

Aparte de los tics, existe un grupo de 
TPNE motores que ocurren en el seno 
de enfermedades raras de base genética 
(Tabla III), cuyo diagnóstico depende 
del reconocimiento del cuadro clínico y 
de la realización de estudios genéticos 
adecuados(2).

Por otro lado, emergen ya en la edad 
escolar los TPNE típicos de la adoles-
cencia(24).

Trastornos paroxísticos no 
epilépticos en el adolescente

Los TPNE más frecuentes del adoles-
cente incluyen los episodios psicógenos 
no epilépticos, síncopes vasovagales, 
migrañas paroxísticas, trastornos del 
sueño y fenómenos motores benignos 
como los tics.

En esta etapa del desarrollo, los 
TPNE más frecuentemente observa-
dos incluyen: los episodios psicógenos 
no epilépticos (PNES, por sus siglas en 
inglés), síncopes vasovagales, migra-
ñas paroxísticas, trastornos del sueño 
y fenómenos motores benignos, como 
los tics.

De todos ellos, los PNES constitu-
yen el subtipo más prevalente en ado-
lescentes, y su asociación con factores 
psicológicos, como ansiedad, depre-
sión, trastornos del estado de ánimo o 

Tabla III.  Trastornos paroxísticos no epilépticos con clínica motora en el preescolar y el escolar

Entidad Etiología Edad típica 
de inicio

Desencadenantes Fenómeno clínico Pronóstico

Ataxia episódica Mutaciones 
en canales del 
sistema nervioso 
(CACNA1A)

Infancia o 
adolescencia

Estrés, fiebre, 
ejercicio y alcohol

Episodios breves de ataxia, 
disartria y nistagmo

Variable; algunos progresan; 
algunos responden a 
acetazolamida

Parálisis periódica 
hiperpotasémica

Mutación en 
SCN4A (canal de 
sodio)

Infancia temprana Reposo tras 
ejercicio, ayuno y 
potasio elevado

Debilidad muscular episódica 
con hiperpotasemia

Mejora con la edad; manejo 
con dieta y acetazolamida

Parálisis periódica 
hipopotasémica

Mutación en 
CACNA1S o SCN4A

Infancia o 
adolescencia

Ejercicio prolongado, 
comidas ricas en 
carbohidratos

Debilidad muscular episódica 
con hipopotasemia

Controlable con dieta y 
acetazolamida; riesgo de 
ataques graves

Miotonía congénita Mutación en CLCN1 
(canal de cloro)

Neonatal o 
infancia

Frío, reposo tras 
ejercicio

Rigidez muscular que mejora 
con el ejercicio

Benigno; mejora con la edad

Paramiotonía 
congénita

Mutación en 
SCN4A (canal 
de sodio)

Neonatal o 
infancia

Frío y ejercicio Rigidez muscular que empeora 
con el ejercicio y el frío

Persistente; evitar el frío

Discinesia paroxística 
no cinesigénica

Mutaciones 
en PNKD

Infancia o 
adolescencia

Fatiga, alcohol, 
cafeína y estrés 
emocional

Movimientos distónicos/coreicos 
prolongados sin pérdida de 
conciencia

Variable; algunos casos se 
controlan con medicación

Discinesia paroxística 
cinesigénica

Mutación  
en PRRT2

Infancia o 
adolescencia

Movimiento 
brusco o inicio del 
movimiento

Movimientos distónicos/coreicos 
breves, desencadenados por 
movimiento

Buen pronóstico; buena 
respuesta a anticonvulsivos 
como carbamazepina

Discinesia paroxística 
inducida por ejercicio

Mutaciones en 
SLC2A1 y otros 
genes

Infancia o 
adolescencia

Ejercicio prolongado Movimientos distónicos o 
coreicos tras ejercicio sostenido; 
sin pérdida de conciencia

Variable; puede mejorar 
con dieta cetogénica si hay 
deficiencia de GLUT1
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traumas previos, ha sido ampliamente 
documentada.

Síncopes
El síncope es una pérdida breve y 

súbita de la conciencia y del tono pos-
tural causada por hipoperfusión cere-
bral global, con recuperación rápida y 
completa.

En términos generales, podemos cla-
sificar los síncopes en vasovagal (neu-
rorref lejo) y cardiogénico. El síncope 
vasovagal es el más frecuente en adoles-
centes y se caracteriza por el pródromo 
característico y desencadenantes típi-
cos, como la bipedestación prolongada, 
calor, dolor o estrés emocional. Algunos 
pacientes pueden presentar trastornos 
motores como sacudidas breves, arrít-
micas y multifocales (“síncope convul-
sivo”) y pueden tener mordedura lingual 
en la punta. El síncope cardiogénico, 
más común en adultos o en pacientes 
con cardiopatía, puede ser el resultado 
de arritmias o causas estructurales. El 
inicio, en este caso, es brusco y puede 
aparecer sin claros desencadenantes. Se 
asocia a palpitaciones, dolor torácico o 
disnea. El diagnóstico diferencial con la 
epilepsia se resume en la tabla IV. Como 
en cualquier otro diagnóstico diferencial 
entre TPNE y epilepsia, la clave son los 
antecedentes personales, el ambiente en 
el que ocurre y los pródromos, teniendo 

un valor mucho menor las característi-
cas del episodio y la evolución poste-
rior(25-26).

Crisis psicógenas no epilépticas 
(funcionales) (PNES, psychogenic 
non-epileptic [functional] seizures)

A pesar de que los PNES son rela-
tivamente frecuentes en esta pobla-
ción, la bibliografía específ ica sobre 
su evaluación y manejo sigue siendo 
escasa(27). En los últimos años, se ha 
reportado un aumento en su inciden-
cia, probablemente asociado al dete-
rioro progresivo de la salud mental en 
adolescentes(28). Un estudio poblacional 
en Dinamarca estimó una incidencia de 
2,4 por 100.000 personas/año, mientras 
que, en Noruega, fue de 3,1 en niños de 
5-14 años y de 9,8 por 100.000 en ado-
lescentes de 15-19 años(29). Sin embargo, 
estos datos podrían estar subestimados 
debido al subregistro y al frecuente error 
diagnóstico con epilepsia u otros tras-
tornos neurológicos(30).

El diagnóstico diferencial entre 
PNES y crisis epilépticas puede ser 
complejo, ya que ambos comparten 
características clínicas, como movi-
mientos involuntarios y alteración de la 
conciencia. La aceptación del diagnós-
tico por parte del paciente y su familia 
constituye también un reto significa-
tivo. En este sentido, la Liga Interna-

cional contra la Epilepsia (ILAE) ha 
publicado recientemente un consenso 
de expertos(31) que destaca elementos 
clave para el abordaje clínico de estos 
pacientes.

Este consenso, basado en una revi-
sión de alcance y un proceso Delphi 
con expertos internacionales, concluye 
que un mejor pronóstico se asocia con 
el acceso temprano a consejería psico-
lógica o intervención psicoterapéutica, y 
subraya la importancia del uso de vídeo-
EEG para la confirmación diagnóstica 
cuando esté disponible. Además, se 
alcanzó consenso en la necesidad de 
establecer un diagnóstico claro, realizar 
una comunicación efectiva del mismo, 
desarrollar un plan de manejo indivi-
dualizado y ofrecer apoyo psicológico 
estructurado. Igualmente, se remarca 
que los niños y adolescentes con PNES 
presentan un riesgo elevado de padecer 
comorbilidades psiquiátricas, por lo 
que deben ser evaluados integralmente 
y tratados por estos trastornos concu-
rrentes(31).

Desde el punto de vista terapéutico, 
el enfoque multidisciplinario es esen-
cial. En particular, la terapia cogni-
tivo-conductual ha mostrado eficacia 
en la reducción de episodios y mejora 
del funcionamiento general. La educa-
ción del paciente y la familia también 
resulta crucial para reducir la ansiedad 

Tabla IV.  Diagnóstico diferencial entre síncope y crisis epiléptica

Síncope vasovagal Síncope cardiogénico Epilepsia

Frecuencia ++++ + +

Situación en la que ocurren Bipedestación prolongada, calor, dolor, estrés 
emocional, después del ejercicio, situaciones 
específicas (micción, defecación...)

Durante el ejercicio o cualquiera Cualquiera

Pródromo Sí No Aura estereotipada (cambios 
sensoriales o cambios autonómicos)

Inicio de pérdida de conciencia Gradual Brusco Brusco

Presencia de rigidez o posturas 
anómalas

Rara Rara Frecuente, precediendo a las 
sacudidas

Movimientos Sacudidas arrítmicas y multifocales tras 
pérdida de conciencia

Sacudidas arrítmicas y multifocales 
tras pérdida de conciencia

Rítmicos, generalizados y, a veces, 
antes de pérdida de conciencia

Mordedura de lengua Punta Punta Lateral

Recuperación Rápida Rápida o no presente Lenta (confusión postictal o déficit 
transitorio)

Antecedentes personales Presíncopes Cardiopatía o historia familiar 
de muerte súbita

Factores de riesgo de epilepsia
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asociada y evitar iatrogenia(31). La reti-
rada progresiva de fármacos antiepilép-
ticos debe considerarse en los casos en 
los que estos han sido prescritos erró-
neamente, situación lamentablemente 
frecuente(30-33).

Finalmente, es importante destacar 
que los TPNE en la adolescencia no 
deben considerarse benignos o tran-
sitorios sin una evaluación cuidadosa. 
Los niños con PNES presentan un 
alto riesgo de trastornos psiquiátricos 
y deben ser evaluados y tratados por 
dichas comorbilidades. Su presencia 
puede ref lejar conf lictos emocionales 
profundos, entornos familiares disfun-
cionales o trastornos psiquiátricos no 
diagnosticados. El pronóstico, a largo 
plazo, depende del diagnóstico precoz, 
la intervención oportuna y el abordaje 
integral de las múltiples dimensiones 
que rodean al paciente adolescente. 

Además, suponen un problema para el 
médico desde el punto de vista técnico, 
cognitivo y emocional.

Otros trastornos paroxísticos 
no epilépticos

Hacemos mención especial a los paroxis-
mos con semiología ocular y su dificultad 
diagnóstica y los relacionados con el sueño 
y su diagnóstico diferencial con la epilepsia 
focal nocturna.

Entre los trastornos paroxísticos no 
epilépticos (TPNE), un subgrupo espe-
cialmente relevante por su complejidad 
diagnóstica es el que presenta semio-
logía predominante ocular (Tabla V). 
Estos episodios pueden incluir desvia-
ciones oculares tónicas, movimientos 
oculares rápidos e irregulares (como 
en el flutter ocular o el opsoclono) y 

fenómenos paroxísticos asociados a alte-
raciones visuales o posturales, como en 
el espasmo nutans o las crisis oculó-
giras. Su diferenciación respecto a las 
crisis epilépticas con componente ocu-
lar puede resultar especialmente difícil, 
dado que ambas entidades pueden com-
partir elementos clínicos llamativos, de 
breve duración y con aparición abrupta. 
La clave para su correcta identificación 
suele residir en una anamnesis deta-
llada, la presencia de desencadenantes 
específicos, la ausencia de alteración 
del nivel de conciencia y, en ocasiones, 
la realización de un EEG o monitori-
zación EEG que permita estudiar el 
patrón electroencefalográfico durante 
el episodio(34).

Por otra parte, existe un conjunto 
de TPNE estrechamente relacionado 
con el sueño que, por su alta frecuen-
cia y potencial solapamiento con cri-

Tabla V.  Paroxismos no epilépticos que involucran movimientos oculares en diferentes grupos de edad

Entidad Etiología Edad típica de inicio Desencadenantes Fenómeno clínico Pronóstico

Flutter ocular/
Opsoclonus

Prematuro, neuroblastoma, 
encefalitis autoinmunes y otras 
patologías cerebelosas

Neonatal: típico 
de los prematuros. 
Típico de la infancia

Espontáneo o tras 
infección

Movimientos oculares 
rápidos (flutter) que 
progresan a irregulares, 
multidireccionales 
(opsoclonus)

Puede ser marcador 
de patología grave 
(neuroblastoma); requiere 
estudio etiológico y 
tratamiento dirigido

Espasmo nutans Idiopático, posible disfunción 
del sistema visual

Entre 4 y 12 meses Espontáneo, 
sin claros 
desencadenantes

Tríada (habitualmente 
incompleta): nistagmo 
pendular asimétrico, 
inclinación de cabeza 
(tortícolis), movimientos 
tipo “no-no”

Benigno, autolimitado 
en 1-2 años; descartar 
lesiones del quiasma 
(RM necesaria)

Desviación tónica 
de la mirada 
hacia arriba

Genético (CACNA1A y otros) Desde los primeros 
meses de vida

Espontáneo o 
con estimulación 
visual

Desviación ocular 
sostenida hacia arriba, 
a veces, con limitación 
del descenso ocular y 
mandíbula hacia abajo de 
minutos-horas de duración

Autolimitado, aparición de 
ataxia, epilepsia, distonía 
y otros problemas del 
neurodesarrollo

Desviación tónica 
de la mirada 
hacia abajo

Lesiones del fascículo 
longitudinal medial 
mesencefálico (siringobulbia), 
lesiones de la sustancia 
blanca occipital (leucomalacia 
periventricular) o síndromes 
genéticos 

Neonatal (benigno en 
algunos prematuros) 
o primeros meses

Supino, cambio de 
luz o convergencia. 
Cede con el sueño

Ojos dirigidos hacia abajo 
de forma sostenida con 
nistagmo compensador 
hacia arriba

Depende de la causa 
subyacente; requiere 
estudio neurológico

Crisis oculógiras Efectos secundarios de fármacos 
(metoclopramida, haloperidol), 
lesiones de los ganglios basales 
o errores congénitos de los 
neurotransmisores

Infancia Ingesta de 
medicación, estrés 
e infecciones

Desviación tónica y 
prolongada de los ojos 
hacia arriba o lateral con 
giro, a veces, con tortícolis

Generalmente benignas; 
ceden con tratamiento 
o retirada del fármaco

Crisis epilépticas 
con semiología 
ocular

Epilepsia focal (lóbulos frontal, 
parietal, occipital)

Cualquier edad 
(incluida neonatal)

Espontáneo Desviación ocular tónica 
o clónica, a veces, 
asociada a automatismos 
o fenómenos visuales

Variable; depende del tipo 
de epilepsia y respuesta 
al tratamiento
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sis epilépticas nocturnas, merece una 
atención particular. Dentro de los tras-
tornos paroxísticos del sueño NREM 
se encuentran fenómenos, como los 
terrores nocturnos, el sonambulismo y 
las pesadillas, pero también otros, como 
los movimientos rítmicos durante el 
sueño (incluyendo el headbanging, head 
rolling o body rocking), la parálisis del 
sueño, los movimientos periódicos de las 
piernas, etc. Todos estos trastornos pue-
den presentarse con movimientos brus-
cos, vocalizaciones o alteraciones con-
ductuales que despiertan preocupación 
en las familias y que, con frecuencia, 
motivan consultas en neurología pediá-
trica. Aunque este grupo de trastornos se 
aborda en profundidad en otros artículos 
de Pediatría Integral35-36, es importante 
destacar algunos aspectos prácticos para 
el diagnóstico diferencial con epilepsia 
nocturna: la historia clínica detallada, el 
uso de cuestionarios específicos (FLEP: 
Frontal Lobe Epilepsy and Parasom-
nias) y, cada vez con más frecuencia, la 
grabación de los episodios en el entorno 
domiciliario, que permite una evaluación 
más precisa del patrón clínico. En algu-
nos casos seleccionados, se puede valorar 
la realización de estudios de vídeo-EEG 
prolongado con polisomnografía, espe-
cialmente si hay duda con crisis epilép-
ticas del lóbulo frontal.

Función del pediatra 
de Atención Primaria

El pediatra de AP desempeña un 
papel fundamental en el abordaje de 
los trastornos paroxísticos no epilépti-
cos (TPNE) en la infancia. En muchos 
casos, especialmente en lactantes, será 
el primer profesional en evaluar estos 
episodios. El correcto conocimiento 
de los TPNE más frecuentes por edad 
permitirá: 1) diferenciar los cuadros 
benignos y autolimitados; y 2) derivar 
precozmente a neuropediatría los epi-
sodios de difícil clasificación o con sig-
nos de alarma neurológica. En muchos 
casos, una historia clínica detallada, la 
observación directa o el uso de vídeos 
grabados por las familias son suficientes 
para establecer un diagnóstico, lo que 
brinda la oportunidad de tranquilizar a 
los cuidadores y reducir el impacto emo-
cional del evento y la ansiedad familiar 
asociada, así como tratamientos inne-
cesarios.

Establecer sistemas de comunicación 
ágiles (telemáticos) entre la pediatría 
de AP y las especialidades (en este 
caso, mayoritariamente neurología 
pediátrica) puede ayudar a los médi-
cos de AP a esclarecer los diagnósticos 
dudosos y priorizar los pacientes que 
necesitan atención terciaria preferente, 
lo que supone una atención integral, 
eficiente y más segura para el paciente 
y su familia.
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Trastornos paroxísticos 
no epilépticos en la edad 
pediátrica
25.	¿Cuál es la actitud más ADE-

CUADA ante una sospecha de tras-
torno paroxístico no epiléptico sin 
signos de alarma en una consulta en 
Atención Primaria?
a.	 Derivación a Urgencias.
b.	 Solicitar resonancia magnética 

urgente.
c.	 Control clínico y tranquilizar a 

la familia.
d.	 Iniciar tratamiento antiepilép-

tico empírico.
e.	 Derivación preferente a Neuro-

logía Pediátrica.

26.	¿Cuál de las siguientes característi-
cas clínicas es TÍPICA del espasmo 
del sollozo cianótico?
a.	 Pérdida prolongada de concien-

cia.
b.	 Episodio tras llanto intenso con 

apnea y cianosis.
c.	 Presencia de aura visual.
d.	 Postictal prolongado.
e.	 Sacudidas clónicas de las cuatro 

extremidades.

27.	¿Cuál de los siguientes estudios 
estaría MENOS indicado de forma 
rutinaria ante un trastorno paroxís-
tico consistente en movimientos 
rápidos de un lactante y con una 
fenomenología clínica consistente 
con un patrón conocido?

a.	 Electroencefalograma (EEG) en 
vigilia y sueño.

b.	 Anamnesis dirigida y explora-
ción física neurológica.

c.	 Estudio de vídeo-EEG, si el 
diagnóstico es incierto.

d.	 Resonancia magnética.
e.	 Registro del evento en vídeo por 

los cuidadores.

28.	¿Cuál de los siguientes trastornos 
paroxísticos de la motilidad ocular 
puede FORMAR PARTE de un 
síndrome paraneoplásico?
a.	 Espasmo nutans.
b.	 Desviación tónica de la mirada 

hacia arriba (tonic upgaze).
c.	 Crisis oculogiras.
d.	 Desviación tónica de la mirada 

hacia abajo.
e.	 Opsoclonus.

29.	¿Cuál de las siguientes afirmacio-
nes es CORRECTA respecto al 
manejo de los paroxismos no epi-
lépticos de origen psicógeno en 
adolescentes?
a.	 El diagnóstico debe mantenerse 

ambiguo para evitar ansiedad.
b.	 La retirada de antiepilépticos 

debe evitarse en todos los casos.
c.	 La comunicación clara del diag-

nóstico mejora el pronóstico.
d.	 No se recomienda intervención 

psicológica en menores de edad.
e.	 Los episodios psicógenos no 

epilépticos no requieren segui-
miento especializado.

Caso clínico
30.	¿Cuál de los siguientes criterios es 

ESENCIAL para el diagnóstico 
de tortícolis paroxística benigna 
del lactante?
a.	 Episodios de tortícolis con fiebre 

y rigidez de nuca.
b.	 Tortícolis persistente sin remi-

sión.
c.	 Episodios recurrentes de incli-

nación de cabeza que pueden 
asociar síntomas como vómitos 
y palidez, y examen neurológico 
normal entre episodios.

d.	 Tortícolis asociada a infección 
respiratoria.

e.	 Episodios recurrentes de latera-
lización del cuello de segundos 
de duración.

31.	¿Cuál de las siguientes exploracio-
nes complementarias o tratamien-
tos estaría INDICADA?
a.	 Resonancia magnética cerebral.
b.	 Vídeo-EEG durante el episodio.
c.	 Fármacos antiepilépticos.
d.	 No requiere tratamiento especí-

fico.
e.	 Corticoides orales.

32.	¿Cuál de los siguientes diagnósti-
cos diferenciales debe considerarse 
PRIORITARIAMENTE en un 
lactante con episodios recurrentes 
de tortícolis paroxística?
a.	 Espasmos del sollozo.
b.	 Reflujo gastroesofágico.
c.	 Epilepsia focal.
d.	 Migraña infantil.
e.	 Tortícolis muscular congénita.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
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Introducción

La cefalea es un síntoma muy común en la edad pediátrica y un motivo 
de consulta frecuente, por lo que su adecuado manejo es fundamental 
para los pediatras.

La cefalea en la infancia y adolescencia es un motivo habitual 
de consulta en pediatría, tanto en Atención Primaria como 
en Especializada. Se estima una prevalencia global de cefalea 

primaria del 62 % en niños y adolescentes, siendo la migraña y la 
cefalea de tipo tensional los subtipos más prevalentes, con un 11 % 
y un 17 %, respectivamente(1). La incidencia aumenta con la edad 
y es mayor en niñas, especialmente a partir de la adolescencia.

Más allá de su frecuencia, el verdadero impacto de las cefaleas 
reside en la discapacidad que generan: dificultades en el rendi‑
miento académico, ausencias escolares, interferencia con la vida 
familiar, las relaciones sociales y las actividades de ocio.

Cefaleas en la infancia 
y adolescencia
G. García Ron*,  E. Arias Vivas**
*Centro de Salud Las Águilas. Madrid
**Servicio Neuropediatría. Hospital Clínico San Carlos. Madrid

Resumen
La cefalea es un motivo de consulta frecuente en 
pediatría, con una prevalencia creciente durante 
la infancia y adolescencia. Las formas primarias, 
como la migraña y la cefalea tensional, constituyen 
la mayoría de los casos. El diagnóstico se basa en la 
anamnesis y la exploración física, reservando las 
pruebas complementarias para casos con signos de 
alarma. La Clasificación Internacional de las Cefaleas 
(ICHD-3) y escalas como PedMIDAS son herramientas 
útiles para el abordaje diagnóstico y terapéutico. 
El tratamiento debe ser integral, combinando medidas 
farmacológicas y no farmacológicas, con especial 
énfasis en la educación sanitaria y la prevención de 
la cronificación. El manejo debe individualizarse 
según tipo de cefalea, frecuencia e impacto funcional. 
En casos refractarios o con características atípicas, 
se recomienda la derivación a neuropediatría. 
La identificación de comorbilidades psiquiátricas y 
la valoración del impacto funcional son elementos 
clave en el enfoque integral. Se revisan opciones 
terapéuticas actuales, desde analgésicos y triptanes 
hasta neuromodulación y nuevos tratamientos, como 
anticuerpos monoclonales anti-CGRP. 

Abstract
Headache is a common reason for consultation in 
Pediatrics, with increasing prevalence during childhood 
and adolescence. Primary forms, such as migraine 
and tension-type headache, account for the majority 
of cases. Diagnosis is based on clinical history and 
physical examination, reserving complementary 
tests for cases with warning signs. The International 
Classification of Headache Disorders (ICHD-3) and 
tools like PedMIDAS are valuable resources for both 
diagnosis and management. Treatment should be 
comprehensive, combining pharmacologic and non-
pharmacologic measures, with particular emphasis 
on health education and prevention of chronification. 
Management must be individualized according to 
the type of headache, its frequency, and functional 
impact. In refractory or atypical cases, referral to 
pediatric neurology is recommended. Identification 
of psychiatric comorbidities and assessment of 
functional impact are key components of the 
comprehensive approach. Current therapeutic options 
are reviewed, ranging from analgesics and triptans to 
neuromodulation and new treatments such as anti-
CGRP monoclonal antibodies. 

Palabras clave:  Cefalea;  Migraña;  Niño;  Adolescente;  Tratamiento.

Key words:  Headache;  Migraine;  Child;  Adolescent;  Treatment.
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OBJETIVOS
•	 Conocer que la cefalea es una de las principales causas de 

consulta pediátrica.
•	 Ser capaz de clasificar a los diferentes tipos de cefaleas en 

función de la sintomatología.
•	 Identificar los signos de alarma que implicarían la derivación 

a Atención especializada.
•	 Saber la importancia que tiene la anamnesis y la exploración 

física en el diagnóstico de las cefaleas, reservando las 
pruebas complementarias para casos seleccionados.

•	 Evaluar el impacto que la cefalea provoca en la vida diaria del 
paciente.

•	 Aplicar un tratamiento integral que combine medidas 
no farmacológicas y farmacológicas y que se adapte al 
diagnóstico, la frecuencia y al impacto en su calidad de vida.

Autora de correspondencia: gemagarciaron@hotmail.com

https://doi.org/10.63149/j.pedint.83
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La alta prevalencia, el impacto fun‑
cional y la complejidad diagnóstica y 
terapéutica justifican la elaboración de 
manuales actualizados que faciliten la 
toma de decisiones en el primer nivel 
asistencial y contribuyan a mejorar la 
calidad de vida de los pacientes pediá‑
tricos con cefalea(2).

Clasificación

La clasificación principal de las cefaleas 
se hace según su origen y su temporalidad.

La Clasif icación Internacional de 
las Cefaleas, tercera edición (ICHD‑3), 
disponible en: https://ichd-3.org/, 
consensuada tanto para la edad pediá‑
trica como adulta, es la herramienta 
recomendada y más utilizada para la 
clasif icación de las cefaleas, estable‑
ciendo un marco diagnóstico estruc‑
turado(3,4). La ICHD-3 utiliza los mis‑
mos criterios para clasificar los diversos 
tipos de cefalea sin tener en cuenta el 
rango de edad, aunque sí hace algunas 
observaciones específicas para la edad 
pediátrica(5).

La ICHD-3 distingue entre cefa-
leas primarias (migraña, tipo tensio‑
nal, trigémino-autonómicas y otras) y 
secundarias (aquellas atribuibles a una 
causa identificable, como infecciones, 
traumatismos, alteraciones vasculares, 
tumores, trastornos metabólicos o con‑
sumo/retirada de sustancias).

En relación con el patrón temporal, la 
clasificación de Rothner (1983) es útil en 
la práctica diaria, tanto para el cribado 
como para la priorización de estudios 
complementarios. Existen cuatro patro‑
nes: agudo, agudo recurrente (o episó‑
dico), crónico progresivo y crónico no 
progresivo(6).

Cefaleas primarias

Los principales tipos de cefalea primaria 
pediátrica son: migraña con y sin aura, 
cefalea tensional y cefaleas trigeminales 
autonómicas.

Migraña

La migraña es la forma más frecuente 
de cefalea primaria en la infancia. Los 
criterios diagnósticos de migraña quedan 
reflejados en la tabla I.

La migraña crónica es aquella cefalea 
que ocurre durante 15 o más días al mes, 
durante más de 3 meses y en la que, al 

menos, 8 días al mes tienen caracterís‑
ticas de migraña.

El estatus migrañoso es un ataque 
de migraña que dura más de 72 horas. 
Requiere que el dolor sea intenso, que 
cause discapacidad y que no se deba a 
abuso de medicación ni a otra causa 
identificable.

Muchos pacientes no presentan ini‑
cialmente cefalea como síntoma princi‑
pal, sino que muestran uno de los llama‑
dos síndromes episódicos asociados a la 
migraña. La ICHD-3 describe cuatro de 
estos síndromes (Tabla II); su reconoci‑
miento precoz puede evitar derivaciones 
innecesarias y orientar mejor el manejo.

Cefalea tensional
Las características clínicas clave de 

la cefalea tensional en pediatría inclu‑
yen: dolor de cabeza de intensidad leve a 

moderada, de localización bilateral, con 
calidad opresiva o de presión (no pul‑
sátil), que no empeora con la actividad 
física rutinaria y sin náuseas ni vómi‑
tos. Puede haber fotofobia o sonofobia, 
pero no ambas simultáneamente. La 
duración es variable, desde 30 minutos 
hasta varios días, y puede ser episódica 
o crónica.

Los criterios ICHD-3 para cefalea 
tensional incluyen, al menos, 10 episo‑
dios de dolor de cabeza que cumplen las 
características mencionadas sin síntomas 
asociados prominentes como los de la 
migraña.

Diferencias entre migraña 
y cefalea tensional

La distinción entre migraña y cefa‑
lea tensional puede ser difícil, ya que 
existe solapamiento de síntomas, pero 

Tabla I.  Criterios diagnósticos de migraña de la III edición de la Clasificación 
internacional de las cefaleas (ICHD-3)

Migraña sin aura 

A Al menos, cinco crisis que cumplen los criterios B-D

B Episodios de cefalea de entre 4 y 72 horas de duración

C La cefalea presenta, al menos, dos de las siguientes cuatro características:
1.	Localización unilateral*
2.	Carácter pulsátil
3.	Dolor de intensidad moderada o severa
4.	Empeora por o condiciona el abandono de la actividad física habitual 

(p. ej., andar o subir escaleras)

D Al menos, uno de los siguientes durante la cefalea:
1.	Náuseas y/o vómitos
2.	Fotofobia y fonofobia

E Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la ICHD-3

Migraña con aura

A Al menos, dos crisis que cumplan los criterios B y C

B Uno o más síntomas de aura totalmente reversibles, entre los siguientes: 
1.	Visuales
2.	Sensitivos
3.	De habla o del lenguaje
4.	Motores
5.	Troncoencefálicos
6.	Retinianos

C Al menos, dos de las siguientes cuatro características:
1.	Progresión gradual de ≥5 minutos de, al menos, un síntoma de aura y/o 

aparición secuencial de dos o más síntomas
2.	Cada síntoma dura entre 5 y 60 minutos
3.	Al menos, un síntoma de aura es unilateral
4.	El aura se acompaña o es seguida, en menos de 60 minutos, por cefalea

D No se explica mejor por otro diagnóstico según ICHD-3 y se ha descartado 
un accidente isquémico transitorio (AIT)

*En niños pequeños, el dolor suele ser bilateral (frontal o temporoparietal).

https://ichd-3.org/
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la ausencia de náuseas, vómitos, fotofo‑
bia y fonofobia simultáneas, y la menor 
intensidad del dolor, orientan hacia 
cefalea tensional (Tabla III).

Cefaleas trigeminales 
autonómicas (TACs)

Las cefaleas trigeminales autonómi‑
cas son un grupo de cefaleas primarias, 
que se caracterizan por: dolor severo, 
unilateral, típicamente en región orbi‑
taria, supraorbitaria o temporal, y que 
se acompaña de síntomas autonómicos 
craneales ipsilaterales, como lagrimeo, 
enrojecimiento ocular, congestión nasal 
o ptosis.

Estos trastornos se diferencian por la 
duración del ataque, el curso crónico o 
episódico y la respuesta a la indometa‑
cina, pudiéndose distinguir:
•	 Responden a indometacina: hemicrá‑

nea paroxística y hemicránea conti‑
nua.

•	 No responden a indometacina: cefa‑
lea en racimos (cluster headache), 
SUNCT (cefalea neuralgiforme uni‑
lateral de corta duración con inyec‑
ción conjuntival y lagrimeo) y SUNA 
(cefalea neuralgiforme unilateral de 
corta duración con síntomas autonó‑
micos craneales).

No se dispone de estudios poblacio‑
nales amplios que estimen la prevalencia 
de TACs en niños y adolescentes. En 
general, se consideran más raras en niños 
que en adultos. Es fundamental que el 
clínico mantenga un alto índice de sos‑
pecha ante la posibilidad de una cefalea 
trigeminal autonómica(3-5).

Cefalea secundaria
La cefalea secundaria en la edad 

pediátrica se define como aquella atri‑
buible a una causa identificable. Es más 
frecuente en niños pequeños y puede 
deberse a infecciones (meningitis, sinu‑
sitis), traumatismos, alteraciones vascu‑
lares, tumores, trastornos metabólicos, 
consumo o retirada de sustancias y enfer‑
medades sistémicas(7,8).

El diagnóstico diferencial entre 
cefalea primaria y secundaria se basa en 
una anamnesis detallada, una explora‑
ción física y neurológica completa y en 
la identif icación de signos de alarma 
(“red flags”) (Fig. 1). El uso de pruebas 
complementarias (de imagen, analítica, 
punción lumbar o EEG) debe individua‑
lizarse según la sospecha clínica(7).

Tabla II.  Síndromes episódicos asociados a migraña ICHD-3

Trastorno Criterios diagnósticos

Migraña 
abdominal

–	Al menos, cinco episodios recurrentes de dolor abdominal,  
de 2 a 72 horas de duración

–	Al menos, dos de las siguientes características:

•	 Localización periumbilical o difusa

•	 Dolor sordo o tipo “molestia”

•	 Intensidad moderada o severa

–	Acompañado por, al menos, dos de: palidez, vómitos, náuseas 
o pérdida de apetito

–	Sin síntomas entre los ataques

Tortícolis 
paroxística 
benigna

–	Episodios recurrentes de inclinación de la cabeza, que remiten 
tras minutos a días

–	Asociados a uno o más de los siguientes: palidez, vómitos, ataxia, 
irritabilidad y malestar general

Vértigo 
paroxístico 
benigno

–	Al menos, cinco episodios de vértigo súbito, de inicio máximo 
inmediato, que se resuelven espontáneamente en minutos a horas

–	Sin pérdida de conciencia

–	Asociado a uno o más de: palidez, vómitos, ataxia, nistagmo y 
miedo

Síndrome 
de vómitos 
cíclicos

–	Al menos, cinco episodios de náuseas y vómitos intensos 
(≥4 veces por hora), estereotipados y con periodicidad predecible

–	Duración: 1 hora a 10 días

–	Separación de, al menos, una semana entre episodios

–	Sin síntomas entre los ataques

Tabla III.  Diferencias entre migraña y cefalea tensional

Característica Migraña Cefalea tensional

Edad de inicio >5 años (pico en adolescencia) Niñez o adolescencia

Localización Unilateral o bilateral Bilateral (frontal o 
generalizada)

Carácter del dolor Pulsátil Opresivo, en banda 
o peso

Intensidad Moderada a severa Leve a moderada

Duración 2 a 72 horas 30 minutos a días

Actividad física Empeora con el ejercicio No influye o mejora

Síntomas 
acompañantes

Náuseas, vómitos, fotofobia y 
fonofobia

Generalmente ausentes; 
ocasional fotofobia leve

Aura Puede haber (en migraña con aura) Ausente

Respuesta a 
analgesia

Buena, si se administra precoz Variable, pero 
generalmente buena

Frecuencia Variable (de episódica a crónica) Puede ser episódica, 
frecuente o crónica

Factores 
desencadenantes

Sueño irregular, estrés, 
menstruación, ayuno, luz, olores 
y ciertos alimentos

Estrés, fatiga y mala 
postura

Exploración 
neurológica

Normal Normal
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Orientación diagnóstica

Por lo general, la realización de una anam-
nesis y una exploración física detallada 
suelen ser suficientes para establecer un 
diagnóstico adecuado entre cefalea prima-
ria o secundaria.

Anamnesis
La herramienta más útil a la hora de 

abordar una cefalea en la edad pediátrica 
es, sin duda, la historia clínica. A través 
de ella, podemos orientar el diagnóstico, 
identificar signos de alarma y establecer 
el plan de actuación.

Cabe destacar que la anamnesis debe 
centrarse en la información que aporta 
el niño; la información de los padres y 
familiares solo proporcionará aclaracio‑
nes y detalles de apoyo. El inicio y el 
patrón temporal de la cefalea pueden 
ayudar a orientar el diagnóstico diferen‑
cial; así, generalmente, las cefaleas episó‑
dicas y crónicas no progresivas se asocian 
con cefaleas primarias, mientras que las 
agudas o crónicas progresivas pueden 
sugerir una etiología secundaria(7).

Conviene realizar una anamnesis 
detallada que abarque todos los aspectos 
del dolor. El esquema OPQRST+ puede 
resultar útil como guía(9):
•	 Onset (inicio: ¿cuándo?).
•	 Provocation/Palliation (factores des‑

encadenantes o alivio).
•	 Quality (características del dolor).
•	 Radiation (irradiación).

•	 Severity (intensidad).
•	 Time (duración y patrón).
•	 Síntomas asociados.

Para evaluar la intensidad, podemos 
apoyarnos en escalas del dolor, como 
la Escala Visual Analógica (EVA), la 
Escala de Dolor de Caras Revisada y 
la Escala Analógica de Color(10,11).

Se debe investigar también la pre‑
sencia de síntomas asociados, pres‑
tando especial atención a aquellos que 
nos puedan ayudar a diferenciar entre 
las distintas cefaleas primarias. Si el niño 
tiene habilidades motoras finas suficien‑
tes, se le puede pedir que dibuje cómo se 
siente cuando tiene cefalea. Estos dibujos 
pueden ofrecer pistas diagnósticas útiles 
y ayudar al niño a expresarse(12,13).

Además de la historia de la cefalea, 
se deben considerar la historia clínica 
pasada del niño y la historia familiar. Se 
incluirán preguntas dirigidas relaciona‑
das con la historia de trastornos prima‑
rios de cefalea y cefaleas secundarias(7).

Experiencias adversas en la 
infancia y atención informada por 
trauma

Un último aspecto, pero crítico, que 
deben considerar los profesionales al rea‑
lizar la historia clínica de cualquier niño 
o adolescente con cefaleas recurrentes, es 
que muchos pacientes viven con ante‑
cedentes de experiencias adversas en la 
infancia, traumas o ambos.

Existen datos que demuestran una 
relación temporal entre las experiencias 
adversas tempranas y la aparición de 
migraña en la adolescencia, así como una 
relación dosis-respuesta entre la cantidad 
de experiencias adversas y los trastornos 
de cefalea, lo cual sugiere una posible 
relación causal.

Dado el creciente conocimiento sobre 
la relación entre las experiencias adversas 
en la infancia, el trauma y los trastornos 
de cefalea en niños y adolescentes, los 
profesionales deben informarse sobre 
cómo practicar una atención informada 
por el trauma(9).

La exploración física
La exploración física debe incluir la 

toma de constantes vitales (temperatura, 
frecuencia cardiaca, tensión arterial), 
valoración del estado general (peso, talla 
y estado nutricional), detección de sig-
nos constitucionales (fiebre, pérdida de 
peso o aspecto tóxico), exploración de la 
cabeza y cuello y un examen neurológico 
dirigido.

La exploración neurológica es obli‑
gada en todo paciente con cefalea. Se 
deben valorar las funciones superiores, 
pares craneales, la fuerza, tono y reflejos 
osteotendinosos, evaluación de coordi‑
nación y de la marcha.

Asimismo, se recomienda una explo‑
ración específica:
•	 Fondo de ojo, siempre que sea posible, 

para descartar edema de papila.
•	 Palpación sobre los nervios supraor‑

bitario, supratroclear, occipital mayor 
y menor.

•	 Evaluación de la articulación tempo‑
romandibular.

•	 Palpación de los senos paranasales: 
puede ayudar a identificar una posible 
sinusitis.

•	 Evaluación del cuello y de la mus‑
culatura cervical, especialmente del 
trapecio, que es un punto gatillo 
doloroso en niños y adolescentes con 
migraña(7,9).

Pruebas complementarias
La mayoría de los niños y adoles‑

centes que presentan cefalea y que no 
presentan signos de alarma (Fig. 1) no 
requieren estudios complementarios más 
allá de una historia clínica detallada y un 
examen físico completo.

¿Cuándo debemos realizar pruebas 
complementarias?(7,14):
•	 La neuroimagen (preferentemente 

RM cerebral) está indicada ante sig‑

SIGNOS DE ALARMA (Red flags) 

Síntomas sistémicos (fiebre, vómitos, traumatismo craneoencefálico, 
pérdida de peso, comorbilidades)

Déficit neurológico identificado (alteración de los pares craneales, 
ataxia, alteración de conciencia, conductual, crisis epiléptica)

Inicio súbito: cefalea que alcanza su máxima intensidad en menos 
de un minuto (es decir, cefalea en trueno o “thunderclap”)

Patrón de empeoramiento progresivo en un corto periodo (<6 meses)

Inicio matutino que se acompaña de vómitos o despierta por la noche

Las cefaleas con desencadenantes posicionales (empeoran al acostarse 
o al ponerse de pie)

Cefaleas que comienzan con maniobra de Valsalva o ejercicio

Ausencia de historia familiar de cefalea primaria 

Edad < 5 años 

Cambios en las características de cefalea previamente diagnosticada

Figura 1. Signos de alarma.
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nos de alarma (Fig. 1), exploración 
neurológica anormal o cefalea de 
características atípicas o progresi‑
vas que no encajan con los patrones 
benignos.

•	 El electroencefalograma (EEG) y 
otras pruebas neurofisiológicas solo 
están indicados si se sospechan crisis 
epilépticas asociadas.

•	 Análisis de sangre: solo en casos 
seleccionados, si hay una fuerte sos‑
pecha de una causa médica subyacente 
que pueda manifestarse con cefalea, 
como anemia ferropénica o enferme‑
dad celíaca.

•	 Punción lumbar: se analiza el líquido 
cefalorraquídeo:
–	 Si hay sospecha de meningoence-

falitis (infección cerebral o de las 
membranas), especialmente si se 
presenta con alteración del estado 
mental, fiebre o petequias.

–	 Cuando se sospecha hipertensión 
intracraneal (p. ej., un paciente 
con papiledema y cefalea, pero 
sin lesiones visibles en la neuroi‑
magen), para medir la presión de 
apertura y analizar el líquido.

Evaluar el impacto: más allá 
del dolor

La evaluación del impacto de la cefa‑
lea en pacientes pediátricos debe ir más 
allá de la valoración del dolor, inclu‑
yendo, de forma sistemática, la discapa‑
cidad funcional, la calidad de vida y la 
presencia de comorbilidades psiquiátri‑
cas o somáticas.

Para valorar la discapacidad funcio‑
nal, se recomienda el uso de escalas vali‑
dadas como la PedMIDAS (Pediatric 
Migraine Disability Assessment), que 
cuantif ica el impacto en la asistencia 
escolar, actividades familiares y socia‑
les, y rendimiento académico (Fig. 2)(15).

Es fundamental explorar síntomas 
de ansiedad, depresión y trastornos del 
sueño, ya que la literatura muestra que 
existe una alta prevalencia de comorbi‑
lidad psiquiátrica y somática en niños 
con cefalea, lo cual puede perpetuar o 
agravar el cuadro clínico(2).

Tratamiento de la cefalea

El tratamiento de la cefalea en la infan-
cia debe ser integral, combinando medi-
das no farmacológicas y farmacológicas, 
adaptándose al diagnóstico, la frecuencia 
y al impacto en la calidad de vida.

Antes de iniciar el tratamiento sin‑
tomático de la cefalea, es fundamental 
seguir los pasos previos y descartar sig‑
nos de alarma. En caso de identificarse 
una cefalea secundaria, el manejo debe 
centrarse en el tratamiento de la causa 
subyacente, siguiendo protocolos espe‑
cíficos según la etiología. En este caso, 
debemos derivar a atención especiali‑
zada.

En cuanto a la cefalea primaria, es 
fundamental:
•	 Iniciar el tratamiento agudo precoz‑

mente y con dosis adecuadas.
•	 Considerar tratamiento preventivo 

en pacientes con cefaleas frecuentes 
o con impacto significativo en la cali‑
dad de vida.

•	 Incorporar estrategias no farmacoló-
gicas (educación, manejo del estrés, 
sueño, actividad física, técnicas con‑
ductuales) como parte integral del 
plan terapéutico.

Tratamiento agudo de cefalea
Tiene como objetivo lograr un rápido 

alivio del dolor, reducir la discapacidad 
y mejorar la calidad de vida.

En la migraña es fundamental ins‑
truir a la familia para que administre 
el tratamiento agudo de forma precoz, 
idealmente en la primera hora desde 
el inicio del dolor y no cuando el dolor 
esté ya muy avanzado, con el objetivo de 
lograr alivio rápido y completo, minimi‑
zando efectos adversos(16).

Tratamiento farmacológico (Tabla IV)
•	 Analgésicos orales: el ibuprofeno 

(10 mg/kg) se recomienda como 
opción inicial para la migraña de leve 
a moderada, mostrando una mejor efi‑
cacia que el paracetamol. Aunque no 
hay evidencia específica en pediatría 
para otros AINEs, algunos se usan en 
la práctica, basándose en datos extra‑
polados de adultos (como diclofenaco, 
ketoprofeno o naproxeno).

•	 Triptanes: poco utilizados, pero 
benef iciosos para pacientes con 
respuesta inadecuada a los AINEs, 
ataques de aparición rápida o disca‑
pacidad de moderada a grave. Han 
demostrado ser superiores al placebo 
en adolescentes, y los que no están 
aprobados también se usan fuera de 
indicación (off-label) en la práctica, 

En los últimos 3 meses:

1.	¿Cuántos días tu hijo/a faltó a la escuela debido a dolores de cabeza? 
Número de días: ______

2.	¿Cuántos días tu hijo/a tuvo que ir a la escuela con un dolor de cabeza, 
pero fue capaz de hacer solo algunas de sus tareas? Número de días: ____

3.	¿Cuántos días tu hijo/a no pudo participar en actividades deportivas, 
de recreación o de ocio (p. ej.: jugar en casa, ir a parques, prácticas 
deportivas, etc.) debido a dolores de cabeza? Número de días: ______

4.	¿Cuántos días tu hijo/a no pudo hacer tareas domésticas, quehaceres o 
participar en actividades familiares (p. ej.: ir de compras, cenar fuera, 
etc.) debido a dolores de cabeza? Número de días: ______

5.	¿Cuántos días tu hijo/a tuvo un dolor de cabeza en el que tuvo que limitar 
el tiempo dedicado a alguna de sus actividades habituales (escolares, 
deportes, juegos o tareas domésticas) al menos a la mitad? Número de 
días: ______

6.	¿Cuántos días tu hijo/a tuvo un dolor de cabeza en el que el dolor fue tan 
intenso que tuvo que tumbarse o permanecer tranquilo y no hacer nada 
(sin ver la televisión, leer, etc.)? Número de días: ______

Puntuación (suma 6 preguntas)
La suma indica el nivel de discapacidad:
•	 0-10: poca o ninguna discapacidad
•	 11-30: discapacidad leve
•	 31-50: discapacidad moderada
•	 > 50: discapacidad grave

Figura 2. PedMIDAS (Pediatric Migraine Disability Assessment).
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con base en estudios farmacocinéticos 
y de seguridad.

	 Una gran ventaja de los triptanes es 
que están disponibles en múltiples 
formulaciones. Disponemos de cua‑
tro fármacos aprobados por la FDA 
para uso pediátrico: rizatriptán, almo‑
triptán, zolmitriptán y sumatriptán/
naproxeno. Si un triptán falla, se 
puede probar otro. Las formas no ora‑
les son beneficiosas para las náuseas 
y/o vómitos. Se puede considerar una 
segunda dosis si hay alivio parcial o 
recurrencia a las 2 horas de tomar la 
primera. La combinación con AINEs 
puede ser beneficiosa.

•	 Opioides y barbitúricos: no recomen‑
dados debido a la falta de evidencia.

•	 Antieméticos: la presencia de náuseas 
y vómitos incoercibles agrava el curso 
y la percepción negativa de la cefa‑
lea. Para el tratamiento sintomático, 
se sugiere el uso de ondansetrón(17). 
Los antagonistas de los receptores de 
dopamina (como metoclopramida) 
han demostrado efecto antiemético 
y analgésico, pero hay riesgo de sín‑
tomas extrapiramidales.

•	 Anticuerpos monoclonales anti-
CGRP: actúan como antagonistas 
del receptor del péptido relacionado 
con el gen de la calcitonina (CGRP), 
aprobados en paciente adulto. Se 
están realizando ensayos clínicos 

pediátricos en curso, por lo que 
podrían convertirse en una opción 
válida en el futuro (fremanezumab, 
galcanezumab, eptinezumab y erenu‑
mab).

•	 Antagonista receptor 5-HT1F (dita-
nes): aprobados para el uso agudo en 
adultos.

Se debe advertir sobre el riesgo de 
abuso de medicación que puede croni‑
ficar la cefalea. Se recomienda limitar 
el ibuprofeno/paracetamol a no más de 
14 días/mes y los triptanes a no más 
de 9 días/mes.

En la cefalea tensional, el manejo 
agudo se basa en analgésicos simples 
(ibuprofeno o paracetamol) y medidas 
no farmacológicas, ya que la evidencia 
sobre el uso de triptanes es limitada y 
no se recomienda su uso rutinario(9,18).

Tratamiento preventivo
El objetivo del tratamiento preven‑

tivo es reducir la frecuencia, duración, 
intensidad de los ataques y disminuir la 
discapacidad que produce.

Las intervenciones no farmacológi-
cas son la base del manejo inicial y deben 
recomendarse a todos los pacientes. 
Incluyen educación sobre la enferme‑
dad y modificaciones del estilo de vida. 
Adjuntamos hoja de recomendaciones 
para padres y pacientes con cefalea pri‑
maria (Fig. 3)(19,20).

La prof ilaxis farmacológica está 
indicada solo si las medidas no farma‑
cológicas y el tratamiento agudo no son 
suficientes, o si la frecuencia y la disca‑
pacidad son elevadas.

Se recomienda considerar tratamiento 
preventivo en pacientes que presenten(9,16):
•	 Tres o más episodios al mes que inter‑

fieren con la actividad diaria.
•	 Dos o más ataques severos por mes, 

que no responden adecuadamente al 
tratamiento agudo.

•	 Uso excesivo de medicamentos agu‑
dos (riesgo de cefalea por uso excesivo 
de medicación).

•	 Cefaleas con síntomas prolongados o 
aura hemipléjica.

•	 Preferencia familiar o del paciente 
para evitar crisis.

•	 PedMIDAS > 21.

Adjuntamos resumen de los fárma‑
cos preventivos en la tabla V. Hay pocos 
estudios controlados aleatorizados 
prospectivos en niños y adolescentes, 
que brinden orientación sobre cuál es el 
medicamento más efectivo y seguro en la 
prevención de la migraña. La mayoría de 
los estudios randomizados y controlados 
sobre eficacia de medicamentos preven‑
tivos en la migraña no demuestran su 
superioridad frente a placebo(21-24). Por 
ello, parece prudente iniciar el trata‑
miento preventivo con aquellas opcio‑
nes que pueden tener menos efectos 
secundarios. Se recomienda un ensayo 
de tratamiento de, al menos, 2 meses, 
para determinar la eficacia y si se debe 
suspender la terapia preventiva una vez 
que las cefaleas sean infrecuentes.

Derivación a neuropediatría

•	 Cefaleas con “Signos de Alarma” 
(Fig. 1). Derivar a Urgencias si sospe-
cha de patología grave (meningoen‑
cefalitis, HTIC o tumoración).

•	 Migrañas de difícil control o atípicas 
(frecuencia elevada, fallo tratamiento 
agudo, refractariedad a preventivo, 
migraña crónica).

•	 Impacto significativo en la calidad de 
vida.

•	 Sospecha de cefalea trigémino-auto‑
nómica.

•	 Duda diagnóstica.

Conclusiones

•	 La cefa lea es un síntoma muy 
prevalente en la infancia y adoles‑

Tabla IV.  Fármacos principales para el tratamiento agudo de cefalea

Fármacos Dosis Edad de aprobación

–	Ibuprofeno (opción 
recomendada)

–	10 mg/kg/dosis
–	Oral (comprimidos, jarabes)

Todas las edades

–	Paracetamol –	15 mg/kg/dosis
–	Oral (comprimidos, jarabes)

Todas las edades

–	Otros AINEs 
(datos extrapolados 
de adultos)

Naproxeno:
–	5-7 mg/kg/8-12 h 

Todas las edades

–	Rizatriptán –	5 mg si <40 kg
–	10 mg si >40 kg

Mayores de 6 años

–	Almotriptán –	6,25-12,5 mg Mayores de 12 años

–	Zolmitriptán –	2,5 mg. Si no eficaz: 5 mg Mayores de 12 años

–	Sumatriptán –	Oral: 25-100 mg/dosis
–	Nasal: 5 mg (6 años), 10 mg 

(7-11 años), 20 mg (>12 años)
–	Subcutáneo: 0,06 mg/kg 

(6‑12 años). 6 mg (>12 años) 

Mayores de 12 años

–	Sumatriptán/
Naproxeno

Mayores de 12 años (no 
disponible en España)
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cencia que tiene un alto impacto en 
la calidad de vida del paciente y su 
entorno.

•	 Las cefaleas primarias (migraña y 
cefalea tensional) son las más frecuen‑
tes y su diagnóstico debe basarse en la 
historia clínica y la exploración física.

•	 Es fundamental identificar signos de 
alarma que orienten hacia una posible 
cefalea secundaria y requieran estu‑
dios complementarios o derivación 
urgente.

•	 El tratamiento debe ser integral, 
combinando medidas farmacológicas 

y no farmacológicas, con un enfoque 
individualizado según tipo, frecuen‑
cia e impacto funcional de la cefalea.

•	 La evaluación sistemática del impacto 
funcional, las comorbilidades y el 
entorno psicosocial del niño son clave 
para un abordaje completo.

Figura 3. Hoja de recomendaciones para pacientes con cefalea.

HOJA DE RECOMENDACIONES PARA PACIENTES CON CEFALEA

  –  SUEÑO:

•	 Levantarse y acostarse todos los días, aproximadamente a la misma hora.
•	 Evitar siestas en mayores de 6 años.
•	 Establecer una rutina pre-sueño (20-30 minutos) y condiciones ambientales adecuadas  

para dormir (temperatura, ventilación, ruidos, luz).
•	 Evitar comidas copiosas antes de acostarse y actividades estresantes/deporte intenso  

en las horas previas a acostarse.
•	 Evitar la utilización de aparatos electrónicos (pantallas) antes de acostarse.

  –  ALIMENTACIÓN:

•	 Evitar ayunos prolongados.
•	 Dieta equilibrada (variedad de frutas y verduras, proteínas y productos lácteos).
•	 Consumo de agua abundante, evitando otras bebidas azucaradas o con cafeína.
•	 Mantener peso adecuado.

  –  ACTIVIDAD FÍSICA:

•	 Se recomienda ejercicio diario y evitar inactividad durante el día.

  –  AFRONTACIÓN DE ESTRÉS Y RELAJACIÓN:

•	 Evitar factores estresantes relacionados con el entorno escolar o familiar.
•	 Estrategias de enfrentamiento para afrontar factores estresantes.
•	 Técnicas de relajación y mindfulness.
•	 Pueden beneficiarse de terapia cognitivo-conductual.

  –  EVITAR DESENCADENANTES:

•	 Alimentos específicos si se relaciona su consumo con empeoramiento de la migraña.
•	 Evitar alcohol y cafeína.
•	 Clima: control de temperatura ambiental. Protegerse del calor extremo y del frío extremo.
•	 Situaciones emocionales positivas y negativas intensas.
•	 Abuso de pantallas.

Eva Arias Vivas/Gema García Ron
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Tabla V. Tratamiento preventivo de migraña

Fármaco Dosis Efectos secundarios Evidencia

Topiramato –	2-3 mg/kg/día; dosis típica 
100 mg/día, dosis máxima 
200 mg/día

Parestesia, anorexia, fatiga, deterioro 
cognitivo y disminución de la 
transpiración. Cálculo renal y glaucoma

Probablemente, 
mejor que placebo. 
Aprobado FDA

Ácido valproico –	15-30 mg/kg/día hasta 1.000 
mg/día

Náuseas, aumento de peso, mareos, 
somnolencia, alopecia, trombocitopenia, 
pancreatitis, hiperamonemia, 
hepatotoxicidad y teratogenicidad

No ensayos 
pediátricos

Zonisamida –	4-10 mg/kg/día, máximo 
habitual 200 mg/día

Somnolencia, anorexia, pérdida de 
peso, parestesia, mareos y fatiga

No ensayos 
pediátricos

Levetiracetam –	20-40 mg/kg/día en dos dosis Somnolencia, irritabilidad y cambios de 
comportamiento

No ensayos 
pediátricos

Pregabalina –	1-2 mg/kg/día. 
Mantenimiento: 5-6 mg/kg/día 
(cada 12 horas)

Reacciones locales en el lugar de 
inyección. Síntomas respiratorios leves 
y estreñimiento

Probablemente, 
mejor que placebo

Amitriptilina –	0,25-1 mg/kg/día (al 
acostarse)

Sedación, mareos, sequedad de boca, 
aumento de peso; puede causar 
prolongación del intervalo QTc

Junto con terapia 
conductual, mejor 
que placebo

Propranolol –	20-40 mg
–	3 veces al día

Sedación, hipotensión, bradicardia, 
aumento de peso; empeorar asma

Probablemente, 
mejor que placebo

Flunarizina –	5-10 mg antes de acostarse Sedación y aumento de peso Probablemente 
mejor que placebo

Cinarizina –	1,5 mg/kg/día < 30 kg
–	50 mg/día > 30 kg

Sedación y aumento de peso Probablemente, 
mejor que placebo

Toxina botulínica A –	155 unidades (protocolo 
PREEMPT) cada 12 semanas

Dolor local y debilidad Evidencia 
insuficiente. 
Buenos resultados 
en adultos

Anticuerpos monoclonales 
anti-CGRP (mAb anti-
CGRP): erenumab, 
galcanezumab, 
fremanezumab y 
eptinezumab

–	Off-label. Inicial: ensayo 
terapéutico de 2 meses con la 
dosis más baja disponible para 
adultos

–	Si no hay mejoría: aumentar la 
dosis por otros 2 meses

Reacciones locales en el lugar de la 
inyección. Síntomas respiratorios leves, 
estreñimiento. Teratogénico

Ensayos clínicos 
en marcha. Buenos 
resultados en 
adultos

Nutracéuticos Dosis Efectos secundarios Evidencia

Riboflavina –	50-400 mg/día Decoloración de la orina Estudios limitados

Magnesio –	Magnesio elemental
–	9 mg/kg/día con alimentos 

(óxido de magnesio dividido 3 
veces al día)

Diarrea Estudios limitados, 
algunos positivos

Coenzima Q10 –	1-3 mg/kg/día por la mañana Insomnio y malestar gastrointestinal Estudios limitados, 
algunos positivos

Vitamina D –	400 UI/día Bien tolerado Estudios limitados

Melatonina –	2-3 mg todos los días antes 
de acostarse

Sedación Estudios limitados, 
algunos positivos

Ácidos grasos 
poliinsaturados

–	Compuesto de aceite de 
pescado

Náuseas Estudios limitados

Dispositivos de 
neuromodulación

Dosis Efectos secundarios Evidencia

Estimulación magnética 
transcraneal de pulso 
único (sTMS)

–	Dos veces al día (preventivo)
–	Con pulsos adicionales 

(agudo)

Molestias leves Autorizado FDA. 
Coste elevado y 
baja disponibilidad

FDA: Administración de Alimentos y Medicamentos de los Estados Unidos.  Fuente: referencias(25-32). 
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•	 La derivación a neuropediatría debe 
considerarse ante cefaleas atípicas, 
refractarias, con elevada discapa‑
cidad o con sospecha diagnóstica 
compleja.

Función del pediatra 
de Atención Primaria
•	 Realizar una anamnesis completa 

con una exploración física detallada, 
tanto general como neurológica, que 
nos permita determinar la presencia 
o no de signos de alarma.

•	 Clasificar, de forma adecuada, el tipo 
de cefalea ante el que nos encontra‑
mos para establecer el tratamiento 
más adecuado.

•	 Realizar revisiones frecuentes al 
paciente para objetivar el control de 
las cefaleas.

•	 Derivar al paciente a Atención Espe‑
cializada ante la presencia de signos 
de alarma, mal control de la cefalea 
con impacto significativo en su cali‑
dad de vida y/o ante dudas diagnós‑
ticas.

Conflicto de intereses

No hay conf licto de interés en la 
elaboración del presente manuscrito ni 
fuente de financiación.
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Niño de 13 años que consulta por cefalea recurrente desde 
hace un año. Presenta 5-6 episodios mensuales, algunos de 
ellos muy limitantes. Describe el dolor como opresivo, loca-
lizado en la región occipital y nuca, de intensidad moderada 
a intensa. El inicio suele ser por la tarde, especialmente los 
días de actividad escolar intensa o después de los entrena-
mientos de fútbol. El dolor se acompaña, en ocasiones, de 
fonofobia, fotofobia leve y náuseas, aunque sin vómitos. No 
refiere aura ni otros síntomas neurológicos previos.

Durante los episodios, necesita interrumpir sus actividades 
y descansar en su habitación, sin ruido ni luz. Refiere mejo-
ría parcial tras el reposo y la administración de ibuprofeno, 
aunque no siempre logra aliviar el dolor completamente. Su 
rendimiento académico ha bajado ligeramente en los últimos 
meses y ha faltado algunos días a clase.

El paciente comenta que duerme mal entre semana (5-6 
horas), se acuesta tarde por el uso del móvil en la cama y se 
despierta cansado. No desayuna habitualmente y, a veces, 
pasa muchas horas sin comer. La familia ha notado que los 

episodios se relacionan con días de mayor estrés o falta de 
sueño. No realiza técnicas de relajación ni tiene horarios 
regulares de sueño o comidas.

Antecedentes familiares: madre con migraña episódica 
diagnosticada en la adolescencia. Padre sano. Hermana de 
10 años sin antecedentes de cefalea.

Antecedentes personales: gestación y parto sin inciden-
cias. Desarrollo psicomotor normal. Lactancia materna: 
6 meses. Sin antecedentes de enfermedades neurológicas ni 
digestivas. Sin alergias conocidas. Sin medicación habitual.

Exploración física: en consulta, se encuentra afebril, con 
constantes normales. Neurológicamente explorado sin hallaz-
gos patológicos. Fondo de ojo normal. Tensión arterial en 
rango. Sin signos meníngeos ni focalidad.

Exploraciones complementarias: no se han solicitado prue-
bas de imagen. Sin signos de alarma que indiquen etiología 
secundaria. Se inicia calendario de cefaleas y se orienta como 
cefalea tipo tensional episódica, con probable influencia de 
factores posturales, estrés y hábitos de vida irregulares.

Caso clínico

Algoritmo de diagnóstico y tratamiento de cefalea

CEFALEA (historia + exploración física)

Derivar a neuropediatría 
si no hay mejoría

Si PED-MIDAS >21 o >3 
episodios incapacitantes/mes

Derivación para 
valorar pruebas 

complementarias

Calendario cefalea
Medidas no farmacológicas

Manejo crisis aguda de cefalea: 
AINES o triptanes 1ª hora

Calendario cefalea
Medidas no farmacológicas

Si precisa paracetamol/
ibuprofeno

Neuropediatría

Migraña Cefalea tensional Otras cefaleas primarias

Nutraceútico o 
tratamiento preventivo 

(Tabla V)

Signos de alarma Sin signos de alarma
Sospecha cefalea primaria

https://doi.org/10.22037/ijcn.v17i2.36175
https://doi.org/10.22037/ijcn.v17i2.36175
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33.	Respecto a la cefalea, ¿cuál de las 
siguientes afirmaciones sobre la 
cefalea en la edad pediátrica es 
la MÁS PRECISA?
a.	 La cefalea en trueno es el tipo de 

cefalea primaria más prevalente 
en niños y adolescentes.

b.	 La prevalencia global de cefalea 
primaria es menor al 10 % en la 
población pediátrica.

c.	 La incidencia de cefalea dismi‑
nuye con la edad y es mayor en 
niños pequeños.

d.	 La migraña y la cefalea tipo ten‑
sional son los subtipos de cefalea 
primaria más prevalentes.

e.	 La Clasif icación Internacio‑
nal de las Cefaleas (ICHD-3) 
solo es aplicable a la población 
adulta.

34.	En la evaluación diagnóstica de 
la cefalea en niños y adolescentes, 
¿cuál de los siguientes aspectos es la 
herramienta FUNDAMENTAL 
para el diagnóstico y la identifica-
ción de signos de alarma?
a.	 La realización rutinaria de un 

electroencefalograma (EEG).
b.	 La neuroimagen (RM cerebral) 

en todos los casos de cefalea.
c.	 Una anamnesis detallada y la 

exploración física completa.
d.	 La punción lumbar como pri‑

mera prueba en cefalea progre‑
siva.

e.	 El uso exclusivo de cuestionarios 
estandarizados para el diagnós‑
tico.

35.	Un niño de 8 años presenta episo-
dios de dolor de cabeza de 2-3 horas 
de duración, bilaterales y pulsáti-
les, que empeoran con la actividad 
física, y se acompañan ocasional-
mente de fotofobia y náuseas. Su 
madre sufre de migrañas. Según el 
artículo, ¿cuál es el diagnóstico de 
cefalea primaria MÁS PROBA-
BLE para este niño?
a.	 Cefalea tensional crónica.
b.	 Cefalea en racimos.
c.	 Migraña con aura.
d.	 Migraña sin aura.
e.	 Hemicránea paroxística.

36.	Respecto a los signos de alarma 
(“red f lags”) en la cefalea pediá-
trica que pueden sugerir una causa 
secundaria, ¿cuál de las siguientes 
afirmaciones es INCORRECTA?
a.	 Una cefa lea que a lcanza su 

máxima intensidad en menos 
de un minuto (“thunderclap”) 
es un signo de alarma.

b.	 Las cefaleas matutinas que se 
acompañan de vómitos deben 
generar sospecha de una causa 
secundaria.

c.	 La cefalea únicamente occipital, 
de forma aislada, es un signo de 
alarma con alta rentabilidad para 
realizar neuroimagen.

d.	 Un patrón de dolor de cabeza, 
que empeora progresivamente 

en un corto periodo de tiempo, 
sugiere una causa secundaria.

e.	 La aparición o empeoramiento 
del dolor al toser o estornudar 
puede indicar patología vascular 
o lesiones ocupantes de espacio.

37.	Un adolescente de 14 años expe-
rimenta un ataque de migraña de 
intensidad moderada a severa que 
no ha respondido completamente 
a dosis adecuadas de ibuprofeno. 
Según las recomendaciones del 
artículo sobre el tratamiento agudo 
de la migraña en pediatría, ¿cuál 
sería la SIGUIENTE opción far-
macológica más adecuada a consi-
derar?
a.	 Iniciar un tratamiento preven‑

tivo con anticuerpos monoclo‑
nales anti-CGRP.

b.	 Administrar opioides o barbitú‑
ricos debido a su alta eficacia.

c.	 Probar con un triptán oral apro‑
bado para su edad.

d.	 Limitarse a medidas no farma‑
cológicas, como reposo y com‑
presas frías.

e.	 Utilizar exclusivamente parace‑
tamol en dosis más altas.

Caso clínico

38.	Un niño de 13 años presenta cefalea 
recurrente con características opre-
sivas, localización occipital y nuca, 
asociada a fonofobia, fotofobia leve 
y náuseas ocasionales. Los episo-
dios se relacionan con actividad 
escolar intensa, entrenamientos 

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org


Cefaleas en la infancia y adolescencia

PEDIATRÍA INTEGRAL

de fútbol, estrés y falta de sueño. 
Ante la descripción de este patrón 
de cefalea, ¿cuál de las siguientes 
opciones es la consideración diag-
nóstica MÁS PROBABLE en el 
diagnóstico diferencial, aparte de 
la migraña?
a.	 Cefalea en racimos.
b.	 Cefalea por abuso de medica‑

ción.
c.	 Neuralgia del trigémino.
d.	 Hipertensión intracraneal idio‑

pática.
e.	 Cefalea tensional.

39.	Considerando la historia clínica 
de un niño de 13 años con cefaleas 
recurrentes, de intensidad mode-
rada a severa, que interfieren con 
sus actividades diarias, con sínto-
mas acompañantes como fonofobia, 

fotofobia leve y náuseas, mejoría 
parcial con ibuprofeno y reposo, y 
antecedentes familiares de migraña 
materna, ¿cuál es el diagnóstico 
MÁS PROBABLE para su cefalea?
a.	 Cefalea tensional crónica.
b.	 Migraña con aura.
c.	 Migraña sin aura.
d.	 Cefalea secundaria a tumor cere‑

bral.
e.	 Cefalea por estrés postraumá‑

tico.

40.	Un niño de 13 años presenta migra-
ñas recurrentes que no siempre se 
alivian completamente con ibu-
profeno, con episodios que pueden 
ser muy limitantes. Ha intentado el 
reposo y presenta hábitos de sueño 
y alimentación irregulares. Con-
siderando su edad y la respuesta 

parcial al tratamiento actual, ¿cuál 
de las siguientes opciones sería la 
estrategia terapéutica MÁS ADE-
CUADA a considerar para el con-
trol de sus migrañas?
a.	 Aumentar la dosis de ibuprofeno 

y añadir paracetamol de forma 
regular.

b.	 Prescribir un triptán oral apro‑
bado para su edad y trabajar en 
la modificación de hábitos de 
vida.

c.	 Realizar una resonancia mag‑
nética cerebral de forma urgente 
para descartar patología grave.

d.	 Iniciar terapia con antidepresi‑
vos tricíclicos para prevenir los 
episodios.

e.	 Recomendar exclusivamente téc‑
nicas de relajación y evitar el uso 
de medicación.

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:  www.sepeap.org 
y  www.pediatriaintegral.es. 
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es
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Introducción

La patología medular de inicio agudo y subagudo constituye una emergencia pediátrica. 

L a patología medular aguda representa entre el 2 % y el 10 % de todas 
las lesiones medulares en niños(1). Puede afectar a funciones motoras, 
provocando paraparesia o tetraparesia, así como a funciones sensitivas y 

autonómicas. Su etiología incluye causas inflamatorias de tipo desmielinizante/
autoinmune, infecciosas, vasculares y no inf lamatorias, siendo estas últimas 
principalmente de origen traumático o neoplásico(2). Las mielopatías agudas sin 
causa traumática suelen deberse a compresión medular o mielitis; en cambio, 
las crónicas se asocian a malformaciones espinales o tumores. El diagnóstico 
precoz y el tratamiento oportuno son esenciales para mejorar el pronóstico y 
prevenir o reducir secuelas.

Manifestaciones clínicas

La presencia de afectación motora en forma de parálisis flácida, arrefléxica y esfinte-
riana (retención urinaria y fecal), así como la existencia de nivel sensitivo. En ocasiones 
puede acompañarse de lesiones a otros niveles del sistema nervioso central (SNC), como 
esclerosis múltiple (EM), trastornos del espectro de la neuromielitis óptica (NMOSD). 
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Resumen
La patología medular aguda y subaguda en pediatría 
constituye una verdadera urgencia médica y, para 
resumirla, la hemos agrupado, según su etiología, en 
inflamatoria/autoinmune, infecciosa, vascular y no 
inflamatoria (trauma, tumor). Las manifestaciones 
clínicas dependerán de la causa etiológica y la 
localización medular; y el examen neurológico variará 
en función del nivel de afectación medular. Para el 
abordaje diagnóstico inicial, se necesitan pruebas 
complementarias, entre ellas: una analítica general, 
estudio de líquido cefalorraquídeo (LCR), anticuerpos 
séricos y en LCR y neuroimagen. Asimismo, un enfoque 
sistemático es indispensable, con objeto de orientar el 
tratamiento y lograr un mejor pronóstico. El abordaje 
terapéutico irá dirigido según la causa subyacente y 
se basará en el tratamiento médico con antibióticos, 
corticoides, gammaglobulinas o plasmaféresis y, en 
otros casos, se requerirá tratamiento quirúrgico. 

Abstract
Acute and subacute spinal cord pathology 
in pediatrics is a neurological emergency. 
To summarize it, we have categorized it according 
to its etiology into inflammatory/autoimmune, 
infectious, vascular and non-inflammatory 
(trauma, tumor). Clinical features depend on the 
clinical history and the neurological examination, 
which vary according to the level of spinal cord 
involvement. Additional testing such as general 
laboratory tests, cerebrospinal fluid (CSF) analysis, 
serum and CSF antibodies and neuroimaging are 
essential for the differential diagnosis. A systematic 
approach is appropriate to guide treatment and 
achieve a better prognosis. Treatment will be 
directed according to the predisposing cause: 
medical treatment with antibiotics, corticosteroids, 
gammaglobulins or plasmapheresis in some cases, 
as opposed to surgical treatment in others. 

Palabras clave:  Médula;  Gammaglobulinas;  Corticoides;  Anticuerpos;  Neuroimagen.

Key words:  Spine;  Gammaglobulins;  Glucocorticoids;  Antibodies;  Neuroimage.
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OBJETIVOS
•	 Describir las manifestaciones clínicas más 

frecuentes de las patologías medulares en la 
población pediátrica.

•	 Clasificar las patologías medulares, según su 
etiología, en inflamatoria o no inflamatoria.

•	 Sintetizar las pruebas de laboratorio 
recomendadas en la evaluación inicial, 
incluyendo los estudios hematológicos y de 
líquido cefalorraquídeo (LCR), con orientación 
diagnóstica en el ámbito pediátrico.

•	 Revisar los hallazgos radiológicos más 
característicos en las diversas etiologías de 
mielopatías en niños, destacando el rol de 
la resonancia magnética como herramienta 
diagnóstica de primera línea.

•	 Proponer un enfoque terapéutico inicial 
basado en la etiología subyacente adaptado 
a las necesidades y consideraciones propias 
del paciente pediátrico.

Autor de correspondencia:  abdt171@gmail.com

https://doi.org/10.63149/j.pedint.84
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Los eventos agudos que afectan a 
las células del asta anterior se manifies­
tan predominantemente con síntomas 
motores. En contraste, las lesiones que 
involucran las células del asta poste­
rior desencadenan síntomas sensitivos 
relacionados con las modalidades de 
vibración, propiocepción y tacto fino. 
Por otro lado, las lesiones que compro­
meten las áreas anterolaterales de la 
médula espinal suelen afectar la sen­
sibilidad termoalgésica, lo que resulta 
en déficit del dolor y la temperatura. 
El dolor puede ser un hallazgo clínico 
importante en procesos focales y es típi­
camente característico de ciertas con­
diciones como los abscesos medulares. 
Finalmente, cuando la lesión afecta de 
manera transversal a la médula espinal, 
se observa una combinación de altera­
ciones motoras y sensitivas, lo que puede 
generar una presentación clínica com­
pleja y multifocal (Tabla I y Fig. 1).
•	 Signos de primera motoneurona: 

surgen cuando se afecta el tracto 
piramidal (corteza cerebral, tronco 
encefálico o médula espinal), y se 

manifiestan mediante espasticidad, 
aumento del tono muscular, hiper­
ref lexia osteotendinosa y signo de 
Babinski positivo (consiste en la 
extensión de los dedos al estimular 
la planta del pie).

•	 Signos de segunda motoneurona: 
resultan de la afectación del asta 
anterior o posterior, raíces, nervios 
espinales o plexos. Clínicamente, 
se observa: parálisis f lácida en los 
segmentos comprometidos, atrofia 
muscular, abolición de los ref lejos 
osteotendinosos (ROT), ausencia 
del signo de Babinski y presencia de 
fasciculaciones.

•	 Signos sensitivos: se evidencia una 
alteración de la sensibilidad termoal­
gésica de forma contralateral y pro­
pioceptiva ipsilateral por debajo del 
nivel de la lesión.

•	 Afectación esfinteriana: se presenta 
como alteraciones en la fase de alma­
cenamiento o en el vaciado vesical.

•	 Shock medular: es un estado tran­
sitorio caracterizado por la pérdida 
completa de la función medular tras 

una lesión aguda grave, con paráli­
sis f lácida, arreflexia y anestesia por 
debajo del nivel lesional. La recupe­
ración se identifica por la reaparición 
de los ROT y el desarrollo progresivo 
de espasticidad o aumento del tono 
muscular.

•	 Shock neurogénico: se presenta con 
hipotensión y bradicardia, como con­
secuencia de una disfunción simpá­
tica por lesión del sistema simpático 
paravertebral torácico. Es crucial 
considerarlo en niños politraumati­
zados con hipotensión refractaria a 
expansores de volumen.

Inicio de síntomas

Puede ser aguda, subaguda y crónica.

•	 Aguda: el déf icit se instaura en 
minutos u horas; generalmente, se 
inicia con una fase de shock medular.

•	 Subagudas: el déficit se instaura en 
días. También puede presentarse con 
una fase de shock medular.

•	 Crónica: el déficit se instaura en meses.

Tabla I. Síndrome medular agudo. Presentación clínica y causas

Tipo Localización 
de la lesión

Tractos 
involucrados

Clínica Principales causas

Completo Sección medular 
completa

Todos Disfunción motora, sensitiva y 
autonómica debajo de la lesión

Traumatismo, 
inflamatoria

Anterior Astas anteriores, 
HCE, HET y 
autonómicos

Dos tercios 
anteriores de la 
médula

Debilidad aguda flácida bilateral, 
pérdida de la sensibilidad 
termoalgésica y control de esfínteres. 
Disfunción autonómica.  
Propiocepción preservada

Oclusión arteria 
espinal anterior

Posterior Ambos cordones 
posteriores. 
Lesiones anchas: 
HCE y fibras 
autonómicas

Tercio dorsal 
de la médula

Pérdida bilateral de tacto fino y 
de las sensibilidades vibratoria 
y propioceptiva.  
Ataxia sensitiva (Romberg+)

Déficit de vitamina 
B12, cobre, 
desmielinizante, 
tabes dorsal, VIH y 
metástasis epidural

Síndrome 
de Brown-
Séquard o 
hemisección 
medular

Ipsilateral: HCE y CP 
Contralateral: HET

Hemimédula Déficit motor e hipoestesia posicional y 
vibratoria ipsilateral junto a hipoestesia 
tacto-algésica contralateral

Desmielinizante, 
compresión y 
traumatismo

Cono medular Segmentos 
lumbosacros de la 
médula y salida de 
fibras autonómicas

Secciones 
medulares entre 
vértebras T12 y L2

Disfunción esfinteriana precoz (vejiga 
o recto), pérdida sensitiva en silla de 
montar y paraparesia

Inflamación, 
herniación discal, 
traumatismo y 
tumores

Cola de 
caballo

Lesiones que 
comprimen o afectan 
a las raíces nerviosas 
de la cauda equina

Raíces nerviosas 
lumbosacras

Parálisis flácida asimétrica de 
miembros inferiores, pérdida sensitiva 
en la distribución de las raíces afectas, 
disfunción vesical y arreflexia

Herniación discal, 
aracnoiditis, tumor 
y estenosis de canal

HET: haz espinotalámico;  HCE: haz corticoespinal;  CP: cordones posteriores.  Modificado de: referencia(16).
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Evaluación diagnóstica

•	 Historia clínica: la anamnesis des­
empeña un papel básico en la iden­
tificación de la etiología. Indagar en 
los antecedentes personales, perina­
tales, familiares y manifestaciones 
clínicas es clave.

•	 Exploración neurológica (Tabla II).
•	 Pruebas complementarias: se anexan 

en el algoritmo de sospecha de lesión 
medular (Ver algoritmo al final del 
artículo).

Mielopatía aguda

Se define como la presencia de dis­
función aguda o subaguda de la médula 
espinal de origen inflamatorio/autoin­
mune, infeccioso, traumático o vascular(2).

Inflamatorias

Se recomienda la determinación de anti-
cuerpos anti-MOG y anti-AQP4 a todos los 
pacientes pediátricos que presentan un 
primer episodio desmielinizante.

Desmielinizante
Los síndromes desmielinizantes en la 

edad pediátrica se definen como aque­
llos cuadros clínicos que presentan un 
déficit neurológico junto con evidencia 

de desmielinización en la médula espi­
nal y que, en algunos casos, se acom­
pañan de afectación del sistema ner­
vioso central (SNC), principalmente 
tronco encefálico, cerebro y nervios 
ópticos. Su incidencia se estima entre 
0,6 a 1,66 por 100.000 niños. El primer 

evento desmielinizante, anteriormente 
denominado síndrome clínicamente 
aislado (CIS), puede presentarse como 
un cuadro monofocal o multifocal sin 
encefalopatía(3,4). Ante una primera 
lesión medular, la presencia de dos o 
más lesiones cerebrales en la resonan­
cia magnética (RM) cerebral se asocia 
con un mayor riesgo de evolución hacia 
formas crónicas(5). Dada la relevancia 
diagnóstica y terapéutica, se recomienda 
la determinación de anticuerpos anti-
MOG (MOG: glicoproteína de la 
mielina del oligodendrocito) y anti-
AQP4 (AQP4: acuaporina 4) a todos 
los pacientes pediátricos que presentan 
un primer episodio desmielinizante. 
Estos anticuerpos muestran mayor sen­
sibilidad cuando se analizan en suero 
en comparación con su valor en líquido 
cefalorraquídeo (LCR). La técnica de 
elección para su detección es el ensayo 
basado en células vivas o fijadas (CBA: 
cell based assay). En presencia de sín­
tomas compatibles con un síndrome de 

Circunvolución postcentral

Tálamo

Bulbo raquídeo

Médula espinal

Receptor 
de dolor

Receptor de 
temperaturaReceptor de tacto

Receptor de estiramiento 
articular (propioceptor)

A B

Tracto espinotalámico 
lateral (axones de neuronas 
de segundo orden)

Tracto del lemnisco medial 
(axones de neuronas de 
segundo orden)

Fascículo cuneatus (axones de 
neuronas sensoriales de primer orden)

Fascículo gracilis (axones de 
neuronas sensoriales de primer orden)

Axones de neuronas de 
primer orden (que no 
forman parte del 
tracto espinotalámico)

Axones de 
neuronas de 
tercer orden

Corteza 
cerebral

Figura 1.  
Vías ascendentes de la médula espinal.  
Fuente: Fox S. eds. Fisiología humana, 
14e. McGraw-Hill Education; 2017. 
Disponible en: https://accessmedicina.
mhmedical.com.

Tabla II.  Exploración neurológica en el síndrome medular

Examen mental Si el paciente está orientado en espacio, tiempo y persona 
para descartar compromiso cortical asociado a encefalopatía

Tono Aumentado (hipertonía) o disminuido (hipotonía) según el nivel 
de la lesión. Se observa la postura y se realiza movilización 
pasiva de cada una de las extremidades

Fuerza Se valora utilizando la escala Medical Research Council en 
pacientes cooperadores. En lactantes, se observa la presencia 
de movimientos antigravitatorios durante la suspensión ventral, 
como indicador indirecto de fuerza

Reflejos 
osteotendinosos

Se exploran los reflejos bicipitales, patelares y aquíleos. 
Inicialmente abolidos en etapa de shock medular y luego 
exaltados (en etapa de recuperación)

Propiocepción Se evalúa pidiéndole al paciente que indique la posición de un 
dedo: “¿hacia arriba o hacia abajo?”

Tacto fino y 
vibración 

Evalúa la afectación en cordones posteriores. El tacto fino 
se puede realizar diferenciando entre una línea y un círculo 
mientras el paciente tiene los ojos cerrados. La vibración, 
utilizando un diapasón de 128 Hz sobre prominencias óseas

Afectación 
termoalgésica

Evalúa afectación del tracto espinotalámico ante la 
identificación de estímulos fríos o calientes

https://accessmedicina.mhmedical.com
https://accessmedicina.mhmedical.com
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superposición, se aconseja además la 
evaluación de anticuerpos contra antí­
genos de superficie neuronal, como los 
anti-NMDA (NMDA: receptor anti-
N-metil-D-aspartato), cuya detección 
resulta más sensible en LCR.

Esclerosis múltiple (EM)
Es una enfermedad inf lamatoria 

desmielinizante del SNC que puede 
comprometer la médula espinal. Se 
caracteriza histológicamente por epi­
sodios recurrentes de inf lamación, 
desmielinización, pérdida axonal y 
gliosis. La incidencia en la población 
pediátrica es baja, estimada entre 0,13-
0,66 por 100 mil niños por año, con 
una marcada predominancia femenina 
(relación mujer: hombre de 5:1)(5).  
La  les ión medu la r  en la  EM se 
extiende por menos de 2 segmen­
tos vertebrales y la mielopatía suele 
presentarse de forma asimétrica. El 
diagnóstico se fundamenta en la eva­
luación clínica, las imágenes de reso­
nancia magnética y los estudios de 
laboratorio. . Se siguen los criterios 
propuestos de McDonalds de 2024, 
pendiente de publicación definitiva, 
que priorizan la detección precoz de 
la enfermedad y contemplan la dise­
minación de las lesiones en el espacio, 
índice de cadenas ligeras kappa y carac­
terísticas radiológicas específicas, como 
lesiones con borde paramagnético y 
signo de la vena central en la RM(6).

Mielitis transversa aguda (MT)
Es un síndrome medular de origen 

inmunomediado, caracterizado por 
una lesión inf lamatoria o desmielini­
zante que afecta a la médula espinal(7). 
Su incidencia anual varía entre 1,34 a 
30 casos por millón de habitantes(2). 
Clínicamente, se manifiesta con sín­
tomas motores (debilidad, paraparesia 
o tetraparesia), sensitivos (parestesias, 
hipoestesia o adormecimiento) y auto­
nómicos (disfunción vesical e intestinal). 
La instauración del cuadro clínico suele 
ser aguda, aunque puede variar entre 
4 horas a 21 días desde el inicio de los 
síntomas(8). Los ROT pueden estar 
inicialmente disminuidos, aunque en 
etapas posteriores puede observarse 
hiperref lexia y aumento del tono, 
como manifestación del compromiso 
del tracto corticoespinal. Es común la 
presencia de un nivel sensitivo, definido 

como “signo en banda”, que indica el 
segmento medular afectado. En muchos 
casos, el cuadro es precedido por una 
infección banal (respiratoria o gastroin­
testinal) y, en otras ocasiones, por trau­
matismos leves o reacciones alérgicas.

La mielitis transversa idiopática tam­
bién puede constituir la manifestación 
inicial o parte de una enfermedad infla­
matoria del sistema nervioso central, 
como la esclerosis múltiple (EM) o los 
trastornos del espectro de la neuromieli­
tis óptica (NMOSD)(9). En la población 
pediátrica, la incidencia estimada es de 
aproximadamente 2 casos por millón 
de niños por año(10).
•	 Estudios diagnósticos:

–	 Resonancia magnética medular: 
muestra hiperintensidades en se­
cuencias T2 FLAIR, que afectan 
uno o más segmentos medulares, 
con o sin realce tras la adminis­
tración de contraste. En NMOSD 
se evidencia la presencia de mie­
litis longitudinalmente extensa 
(3 o más segmentos), lesiones hi­
perintensas del nervio óptico en 
la secuencia T2 y captación del 
contraste tras la administración de 
gadolinio(3). Si no se trata, puede 
aumentar la morbi-mortalidad y 
hasta un 50 % de los casos pueden 
llegar a perder la visión(11).

–	 Análisis del líquido cefalorraquí­
deo (LCR): anormal en aproxi­
madamente el 50 % de los casos. 
Puede evidenciar pleocitosis, ele­
vación leve de proteínas (hiper­
proteinorraquia) y glucorraquia 
normal.

–	 Estudio de bandas oligoclona­
les e índice de IgG en LCR: su 
positividad sugiere una etiología 
autoinmune.

Infecciosas
Mielitis flácida aguda (AFM)

Los agentes etiológicos más frecuente-
mente asociados son: el enterovirus D68 
y, en menor medida, el A71; se identifican 
en PCR de hisopado nasal.

Se manifiesta con un inicio agudo(12), 
caracterizado por debilidad f lácida, 
habitualmente asimétrica, que afecta a 
una o más extremidades. Su aparición 
suele precederse de un cuadro infeccioso 
leve, principalmente de tipo respirato­

rio o febril, y su evolución clínica se 
desarrolla en el transcurso de horas a 
pocos días(13). Desde el punto de vista 
f isiopatológico, cursa con afectación 
de las astas anteriores de la médula 
espinal, entre los 3-5 días posteriores 
a una infección viral. Esta distribución 
topográfica y presentación clínica guar­
dan similitud con la poliomielitis. Los 
virus implicados poseen tres propieda­
des fundamentales: neuroinvasividad 
(capacidad de afectar el SNC), neotro­
pismo (afinidad por infectar neuronas) 
y neurovirulencia (causan enfermedad 
en el sistema nervioso)(14). En el aspecto 
clínico, puede acompañarse de dolor 
radicular, rigidez cervical y arref lexia, 
sin compromiso del estado de concien­
cia ni de las funciones superiores. En 
aproximadamente un 30 % de los casos, 
se observa afectación de los núcleos 
motores del tronco encefálico, mani­
festándose con debilidad bulbar, facial 
u ocular. Los agentes etiológicos más 
frecuentemente asociados son entero­
virus D68 y, en menor medida, el A71, 
los cuales se identifican habitualmente 
mediante reacción de cadena de poli­
merasa (PCR) en muestras respiratorias 
(hisopado nasal). El estudio del LCR, 
habitualmente, es negativo para estos 
virus(12), aunque puede mostrar pleo­
citosis moderada, hiperproteinorraquia 
y glucorraquia normal. En la resonan­
cia magnética medular, típicamente se 
observa hiperintensidad en secuencia 
T2 de la sustancia gris central, con 
compromiso predominante de las astas 
anteriores, especialmente a nivel cervi­
cal. Aproximadamente, un tercio de los 
pacientes requiere soporte ventilatorio 
invasivo debido al compromiso de la 
musculatura respiratoria. La recupera­
ción neurológica suele ser incompleta, 
con frecuencia dejando secuelas motoras 
en forma de debilidad y atrofia muscular 
residual(14).

Los grupos de mielopatía relacio­
nados con infección se conocen, en 
la actualidad, como mielitis flácida 
aguda(2). La PCR constituye la técnica 
más sensible para la detección de agentes 
virales o bacterianos en estos casos(15,3). 
Se debe abordar: virus del Nilo del 
Oeste, herpes virus (HSV, VZV), virus 
linfotrópico humano T, virus de inmu­
nodeficiencia humana, virus del Zika, 
Borrelia, Listeria monocytogenes y Tre-
ponema pallidum (sífilis)(9).
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Abscesos epidurales
Son procesos infecciosos piogéni­

cos localizados en el espacio epidural; 
es decir, entre la duramadre espinal y 
el periostio vertebral. Se trata de una 
entidad aguda y potencialmente ful­
minante que puede conducir a daño 
neurológico irreversible, por lo que se 
considera una emergencia pediátrica. 
La infección puede diseminarse al 
espacio epidural por tres vías prin­
cipales: diseminación hematógena, 
extensión desde estructuras adyacen­
tes infectadas o por inoculación directa 
secundaria a un trauma penetrante o a 
una instrumentación quirúrgica(2). Clí­
nicamente, la presentación más común 
incluye: dolor localizado, fiebre y sín­
tomas neurológicos, como debilidad 
motora. La distribución anatómica más 
frecuente es a nivel lumbar (43-54 %), 
torácica (15-39 %), cervical (12-36 %) 
y sacra (23 %). El estafilococo aureus 
es el patógeno identificado con mayor 
frecuencia. El tratamiento requiere la 
administración urgente de antibióticos 
de amplio espectro y, en casos selec­
cionados, intervención quirúrgica para 
drenaje del absceso.

Abscesos de la médula espinal 
intramedular

Son raros. Suelen presentarse predo­
minantemente en pacientes menores de 
5 años, especialmente en aquellos con 
antecedente de enfermedades inmu­
nológicas o portadores de dispositivos 
vasculares centrales.

Asociación con enfermedad sistémica

Son patologías poco frecuentes que 
pueden debutar con afectación del SNC 
o medular, por lo que deben conside­
rarse dentro del diagnóstico diferencial 
de las mielopatías agudas. Estas patolo­
gías requieren criterios analíticos espe­
cíficos para su diagnóstico, entre las que 
se incluyen: lupus eritematoso sistémico, 
síndrome de Sjögren, síndrome antifos­
folípido, sarcoidosis y enfermedad de 
Behcet(16).

No inflamatorias

Traumatismo medular

Las lesiones de la médula espinal secun-
darias a trauma constituyen la causa más 
frecuente de patología medular en niños.

Entre los traumatismos de repeti­
ción, destacan aquellos que producen 
espondilólisis, definida como una frac­
tura o defecto unilateral o bilateral de 
la pars interarticularis del arco verte­
bral posterior, y la espondilolistesis que 
se caracteriza por el desplazamiento 
anterior de una vértebra con respecto 
al segmento caudal adyacente. El diag­
nóstico de ambas entidades se confirma 
mediante tomografía computarizada 
(TC) y el tratamiento está orientado 
principalmente al alivio del dolor y 
evitar nuevas complicaciones.

Las lesiones más graves de columna 
vertebral son secundarias a traumatis­
mos directos agudos y representan una 
causa significativa de morbimortalidad 
en la población pediátrica, correspon­
diendo aproximadamente al 10 % del 
total de traumatismos vertebrales. Den­
tro de las causas identificadas, el 32 % se 
relaciona con la práctica deportiva y el 
53 % con accidentes de tránsito. Otras 
etiologías incluyen caídas y, en menor 
proporción, maltrato infantil.

Una entidad particular en niños es 
el SCIWORA (Spinal Cord Injury 
Without Radiographic Abnormality), 
que corresponde a una lesión medular 
traumática sin hallazgos en los estudios 
radiológicos convencionales. Es caracte­
rística de la población pediátrica, debido 
a la mayor elasticidad de su columna 
vertebral y la menor rigidez del sistema 
osteoligamentoso. Esta condición puede 
desencadenarse secundaria a un cuadro 
banal o incluso por traumatismos meno­
res o durante la actividad deportiva. 
Clínicamente, se manifiesta con sínto­
mas neurológicos transitorios, con recu­
peración completa en la mayoría de los 
casos. La RM es el estudio de elección, 
ya que permite evidenciar alteraciones 
en los tejidos blandos extraneurales, así 
como cambios intramedulares compati­
bles con edema o hemorragia (presencia 
de metahemoglobina)(17).

Vascular

Se caracterizan por una aparición súbita 
de síntomas.

Las alteraciones vasculares de la 
médula espina l pueden presentar 
hallazgos imagenológicos similares 
a los observados en casos de mielitis, 
lo que puede dificultar su diagnóstico 
diferencial. La vascularización medular 

se encuentra principalmente a cargo de 
la arteria espinal anterior, acompañada 
por dos arterias espinales posteriores, 
junto con sus respectivas ramas pene­
trantes. Estas alteraciones pueden tener 
origen en lesiones de tipo isquémico, 
hemorrágico, arterial o venoso, así 
como en malformaciones vasculares. 
Dentro de las principales entidades, se 
incluyen las malformaciones arterio­
venosas (MAV), las fístulas arterio­
venosas durales, los cavernomas y las 
telangiectasias capilares.

Hemorragia medular
Generalmente, secundaria a una 

ruptura de una malformación vascular; 
aunque, en ocasiones, puede ser con­
secuencia de un infarto venoso hemo­
rrágico.

Isquemia medular
Es una entidad poco frecuente, pero 

con una alta tasa de morbilidad(18). Clí­
nicamente, se caracteriza por la apari­
ción súbita de un síndrome medular 
anterior o posterior(14) (Tabla I). Pre­
senta una evolución rápida, relacionada 
con el infarto de la arteria espinal ante­
rior o, en menor medida, de las arterias 
espinales posteriores. En una revisión 
retrospectiva, realizada en un hospital 
terciario entre los años 1999 y 2020, se 
analizaron las características clínicas, 
etiológicas, de imagen y características 
pronósticas de pacientes con diagnóstico 
de infarto medular. Se observó que los 
signos clínicos predominantes fueron 
el déficit motor, sensitivo, seguidos por 
alteraciones autonómicas (disfunción 
vesical o intestinal) y dolor. La presen­
cia de paraparesia al inicio del cuadro 
clínico se asoció con un peor pronós­
tico. La RM con secuencia de difusión 
(DWI) constituye una herramienta 
diagnóstica útil; sin embargo, puede 
no evidenciar alteraciones durante la 
primera hora del inicio de los sínto­
mas, lo cual dif iculta el diagnóstico 
en fases tempranas(19). En algunos 
casos, el diagnóstico def initivo solo 
puede establecerse mediante estudios 
post-mortem. Actualmente, no existen 
recomendaciones terapéuticas especí­
ficas o estandarizadas para el manejo 
de la isquemia medular. El pronóstico 
está directamente relacionado con la 
gravedad del compromiso neurológico 
inicial(20).
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Mielopatía subaguda/crónica

Se divide en: tumores, malformacio­
nes congénitas medulares, enfermeda­
des de causas metabólicas y carenciales.

Tumores en médula espinal
Los tumores de la médula espinal 

en la edad pediátrica son significativa­
mente menos frecuentes que los tumores 
cerebrales, con una incidencia entre 5 
o 20 veces menor. A pesar de su baja 
prevalencia, pueden presentarse con una 
amplia variedad de signos y síntomas, 
tanto sistémicos como del tronco ence­
fálico (Tabla III)(21).

Malformaciones congénitas 
medulares (disrafismo espinal)

Los defectos del tubo neural se cla­
sifican en abiertos (mielomeningocele) 
y cerrados (meningocele y espina bífida 
oculta). Los abiertos suelen ser detecta­
dos en el periodo prenatal mediante el 
análisis del líquido amniótico, en el cual 
se observan niveles elevados de acetil­
colinesterasa (AChE) y alfafetoproteína 
(AFP)(17). Además, la ecografía prenatal 
permite identificar estas malformacio­
nes con alta sensibilidad, lo que facilita 
el diagnóstico precoz.

El manejo de estas patologías es 
principalmente quirúrgico y puede 
realizarse en el periodo postnatal o, 
en algunos centros especializados, de 
forma prenatal (cirugía fetal). El pro­
nóstico varía según el nivel de la lesión; 
pero, en general, es favorable si se diag­
nostica y trata oportunamente. Depen­
diendo de la localización y extensión del 
defecto, pueden presentar déficit sen­
sitivo o motor, así como incontinencia 
rectal y/o vesical. Su prevención se basa 
en la suplementación prenatal de ácido 
fólico (vitamina B9).

Enfermedades metabólicas / 
genéticas

Pueden comprometer la médula espi­
nal, presentándose como mielopatías 
crónicas o progresivas. Dentro de este 
grupo, se incluye la paraparesia espás­
tica familiar, que puede manifestarse 
de forma aislada (pura) o en asociación 
con otros trastornos neurológicos (forma 
compleja). Otra entidad destacada es la 
leucodistrofia metacromática, una enfer­
medad lisosomal autosómica recesiva, 
causada por déficit de arilsulfatasa A, 

que produce acumulación de sulfátidos 
y degeneración progresiva de la sustancia 
blanca medular y cerebral.

Errores innatos del metabolismo
La deficiencia de biotinidasa puede 

simular una mielitis transversa, con 
signos neurológicos reversibles tras la 
administración de biotina.

La aciduria glutárica I, causada por 
un defecto de degradación del glutaril-
CoA, puede presentarse con atrof ia 
medular, signos extrapiramidales y 
encefalopatía progresiva.

Trastornos carenciales

La principal afectación medular por déficit 
carencial se asocia a deficiencia de vita-
mina B12.

•	 El déficit de vitamina B12: este défi­
cit puede producir una mielopatía 
subaguda-crónica, caracterizada por 
afectación de las columnas dorsales y 
laterales de la médula espinal, similar 
a lo observado en el déficit de cobre. 

Las principales manifestaciones neu­
rológicas incluyen: parestesia, ataxia 
sensorial, signo de Babinski y altera­
ción de los ref lejos osteotendinosos, 
que pueden estar aumentados o dis­
minuidos. La mayoría de los casos se 
asocian con anemia megaloblástica, 
niveles elevados de homocisteína en 
plasma y aciduria metilmalónica. En 
lactantes, el cuadro clínico puede 
ser más inespecífico, con presenta­
ción de apatía, hipotonía, compro­
miso del neurodesarrollo, anorexia 
y vómitos. En algunos casos, puede 
presentarse con un trastorno del 
movimiento autolimitado, como 
temblores (focales o generalizados) 
y mioclonías faciales, pudiendo 
aparecer o exacerbarse con el inicio 
del tratamiento con vitamina B12. 
Estas manifestaciones responden 
favorablemente al tratamiento con 
clonazepam(22).

•	 El déficit de vitamina B1, B6 y E 
puede presentar manifestaciones 
neurológicas secundarias.

Tabla III.  Tipo de tumor según la distribución axial y longitudinal

Localización 
axial (%)

Tipo de tumor Localización Clínica

Intramedular 
10 %

Astrocitomas 30 % Cervicotorácica Pueden producir 
debilidad simétrica 
de las extremidades y 
no se asocian a dolor. 
No producen nivel 
sensitivo

Ependimomas 60 % Toracolumbar

Ependimoma 
mixopapilar

Cola de caballo

Extramedular 
intradural 
40 %

Metástasis 
meníngeas.
Meningioma más 
común

Múltiples Se asocian con 
dolor unilateral 
en distribución 
segmentaria, 
frecuentemente 
asociado con 
parestesia y debilidad; 
en ocasiones, 
síndrome de Brown-
Séquard (Tabla I)

Tumores de la vaina 
nerviosa

Torácica

Tumores desmoides Lumbosacra

Tumores 
epidermoides

Lumbosacra

Extradural 
50 %

Tumores óseos 
(rabdomiosarcoma y 
sarcoma de Ewing)

Variable Variable

Neuroblastoma más 
frecuente

Indistinta

Rabdomiosarcoma Indistinta

Modificada de: referencia(23).
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Tratamiento

El tratamiento de la patología medular 
aguda debe ser individualizado, según la 
etiología, gravedad y extensión de la lesión.

En las mielopatías inf lamatorias o 
en aquellas con edema medular impor­
tante, como compresión aguda o isque­
mia, está indicada la administración de 
corticoides endovenosos.

Durante la fase aguda, el manejo 
suele ser común para los síndromes 
desmielinizantes adquiridos (pri­
mer episodio desmielinizante, mieli­
tis transversa aguda). Se recomienda 
metilprednisolona por vía endovenosa 
(EV) 30 mg/kg/dosis (máximo 1 g/día) 
durante 3 a 5 días. Se pueden asociar 
inmunoglobulinas (2 g/kg/día) en 2 a 
5 días, inicialmente o ante respuesta 
ineficaz a los corticoides. En los casos 
de extrema gravedad y mala respuesta 
a corticoides o si hay contraindicación, 
se puede emplear plasmaféresis de 5 a 
7 sesiones. En los pacientes con mie­
litis transversa, se podría continuar 
con prednisona oral a 1-2 mg/kg/día, 
en pauta descendente durante un mes 
posterior al corticoide EV.

En el caso de los pacientes con 
NMOSD, se recomienda iniciar inmu­
nosupresión con rituximab, ya que 
demostró mayor reducción de riesgo 
de recaída(3,23). Otras opciones pueden 
ser micofenolato, azatioprina o corti­
coides diarios(9). En la esclerosis múl­
tiple pediátrica, el tratamiento se basa 
en modificadores de la enfermedad de 
alta eficacia, como el  rituximab, que 
ha demostrado pronóstico favorable(24).

En casos sospechosos de mielitis 
aguda f lácida, se prefiere iniciar tra­
tamiento con inmunoglobulinas, dado 
que se considera una condición proba­
blemente asociada a infección viral neu­
roinvasiva, según opinión de expertos. 
De no funcionar, se utilizan esteroides 
EV o plasmaféresis por su potente efecto 
inmunomodulador, aunque la evidencia 
es limitada. Además, se pautará un tra­
tamiento empírico (según los posibles 
agentes causales) hasta obtener la con­
firmación microbiológica. La recupera­
ción es altamente variable y, en menos 
del 10 % de los casos, se logra una recu­
peración completa(25).
•	 Intervención quirúrgica: la cirugía 

puede estar indicada en casos selec­

cionados para descompresión medu­
lar, en casos de compresión medular 
por fracturas, hematomas, abscesos o 
tumores extramedulares y la biopsia 
diagnóstica en sospecha de neuro­
blastoma.

•	 Rehabilitación: el manejo integral 
incluye un plan de rehabilitación física 
y funcional con fisioterapia para pre­
venir contracturas, pérdida de masa 
muscular y disminuir lesiones por 
encamamiento (principalmente esca­
ras). Terapia ocupacional para forta­
lecer las actividades de la vida diaria 
y apoyo psicológico para mejorar la 
adaptación emocional del paciente.

En casos de disfunción vesical se 
pueden utilizar sondas uretrales inter­
mitentes o permanentes, junto con edu­
cación en cateterización vesical inter­
mitente.

La ventilación asistida está indi­
cada en el manejo del paciente con 
compromiso respiratorio aunado a una 
monitorización en Unidad de Intensivo 
Pediátrico.

Pronóstico

El pronóstico funcional y neurológico es 
variable y depende de factores, como la 
etiología subyacente, la extensión de 
la lesión, la precocidad en el inicio del 
tratamiento y la adecuación del abordaje 
terapéutico.

En el caso de los pacientes con mie­
litis transversa, se ha reportado que, 
incluso después de completar el trata­
miento, hasta un 40 % de los pacientes 
pueden presentar un déficit neurológico 
residual que interfiere con las activida­
des de la vida diaria e impacta en su 
calidad de vida(26,27).

Conclusión

La patología medular aguda y suba­
guda en pediatría constituye una urgencia 
médica que requiere un enfoque multidis­
ciplinar para su diagnóstico y tratamiento. 
La intervención temprana es esencial para 
lograr un mejor pronóstico.

Función del pediatra 
en Atención Primaria

•	 Indagar en la historia clínica diri­
gida, incluyendo los antecedentes 

familiares, prenatales e historia de 
la enfermedad actual.

•	 Realizar una exploración física sis­
temática, incluyendo la exploración 
neurológica.

•	 Conocer los signos de alarma.
•	 Discernir en las principales etiologías 

y orientar las pruebas complementa­
rias.

•	 Derivar al Servicio de Urgencias ante 
la sospecha de una patología medular 
aguda.

•	 Vigilancia de complicaciones/secuelas 
a largo plazo (infecciones urinarias, 
deformidades, úlceras, entre otras).
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Es una revisión de los fundamentos prácticos 
de la neuropediatría, donde se puede consultar 
información destacada con capítulos orientados a 
temas precisos de cada patología medular.

Niña de 7 años sin antecedentes personales conocidos que acude con historia de pérdida de la sensibilidad de extremi-
dades inferiores seguida de pérdida de la deambulación de 1 semana de evolución, con episodio respiratorio autolimitado 
2 semanas previas.

En el examen físico neurológico presenta un examen mental conservado y tiene un nivel sensitivo a nivel de T4. Los reflejos 
rotulianos y la fuerza están disminuidos y no vence la gravedad con extremidades inferiores.

Ante estas características clínicas, se le realiza analítica sérica y en LCR. Se complementa con un estudio de neuroimagen 
y se inicia tratamiento dirigido.

Caso clínico

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC se pueden 
realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org  y  
www.pediatriaintegral.es. Para conseguir la acreditación de 

formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter único para todo el sistema 
nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los cuestionarios de 

acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

https://piper.espacio-seram.com/index.php/seram/article/view/4422
https://piper.espacio-seram.com/index.php/seram/article/view/4422
http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es
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Algoritmo general de abordaje diagnóstico y terapéutico de la patología medular

Enfermedades 
genéticas y/o 
metabólicas

Enfermedades 
carenciales

Tumor
Malformación 

congénita 
medular

Inflamación: 
•	 Mielitis 

transversa 
•	 Esclerosis 

múltiple 

Infección: 
•	 Mielitis 

flácida 
aguda 

•	 Absceso 

Vascular: 
•	 Isquemia 
•	 MAV

Algoritmo de sospecha 
de lesión medular

RM medular sin 
y con contraste

RM medular normal RM medular anormal

Si antecedente traumático Si alta sospecha clínica: 
repetir en 2-7 días

SCIWORA

Según resultados, valorar la necesidad de potenciales evocados (visuales, 
somatosensoriales, auditivos), electromiografía/electroneurografía y fondo de ojo

Solicitud de pruebas en función de la sospecha clínica

RM craneal sin y con contraste

Analítica de sangre: 
•	 Hemograma, bioquímica, coagulación, creatina 

quinasa, hierro, VSG, amonio, función hepática 
y renal 

•	 Vitaminas: B1, B6, B9, B12, D, E; cobre, 
lactato/piruvato, estudio biotinidasa 

•	 AntiMOG, antiAQP4 
•	 ANA, factor reumatoide, anticuerpos anti-ADN, 

anticuerpos antifosfolipídicos, ECA (C3, C4) 

Microbiología: hemocultivo (si fiebre/absceso) y estudio 
serológico en sangre (VEB, CMV, rubeola, VIH, enterovirus, 
VHC, VHB, VHA, VVZ, Mycoplasma, Bartonella, Borrelia, 
Lyme, sífilis [valorar HTLV1, arbovirus y arañazo de gato]).
PCR enterovirus A71, D68 en exudado respiratorio o heces

Estudio metabólico y genético 
dirigido

Punción lumbar*: citobioquímica 
(celularidad, proteína, glucosa), lactato/
piruvato, índice IgG, bandas oligoclonales, 
cultivo, PCR virus y bacterias, y serologías

*(valorar prueba de imagen previa: alteración 
del nivel de consciencia/epilepsia/absceso)

ANA: anticuerpos antinucleares;  C3: complemento 3;  C4: complemento 4;  CMV: citomegalovirus;  ECA: enzima convertidora de 
angiotensina;  HTLV1: virus linfotrófico humano T;  MAV: malformación arteriovenosa;  SCIWORA (Spinal Cord Injury Without Radiographic 
Abnormality);  VEB: virus de Ebstein-Barr;  VSG: velocidad de sedimentación globular;  VIH: virus de inmunodeficiencia adquirido;  
VHA: virus de hepatitis A;  VHB: virus de hepatitis B;  VHC: virus de hepatitis C;  VVZ: virus de varicela zóster.  Modificado de: referencia(16).
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Patología medular
41.	¿Cuál es la causa M ÁS FR E-

CUENTE de patología medular 
aguda?
a.	 Autoinmune.
b.	 Infecciosa.
c.	 Vascular.
d.	 Traumática.
e.	 Tumor.

42.	Ante un primer evento desmieli-
nizante agudo, ¿cuál es el abordaje 
MÁS OPORTUNO al momento 
de hacer el diagnóstico diferencial?
a.	 Analítica.
b.	 Punción lumbar.
c.	 Anticuerpos anti-MOG y anti­

cuerpos AQP4 séricos.
d.	 Estudios de neuroimagen.
e.	 Todos los anteriores.

43.	¿Qué déf icit carencial está más 
COMÚ NMENTE asociado a 
lesión medular?
a.	 Deficiencia de vitamina B1.
b.	 Deficiencia de vitamina B6.

c.	 Deficiencia de vitamina B12.
d.	 Deficiencia de vitamina D.
e.	 Deficiencia de vitamina E.

44.	¿Cuál de los siguientes agentes es el 
más COMÚNMENTE asociado a 
mielitis aguda f lácida?
a.	 Enterovirus D68.
b.	 Enterovirus A71.
c.	 Bacterias.
d.	 Hongos.
e.	 Flavivirus.

45.	¿Cuál es la causa MÁS COMÚN 
de lesión medular congénita?
a.	 Autoinmune.
b.	 Infecciosa.
c.	 Vascular.
d.	 Traumática.
e.	 Disrafismo espinal.

Caso clínico

46.	¿Cuál de las siguientes patologías 
sería un diagnóstico diferencial 
PRIORITARIO en esta paciente?
a.	 Mielitis transversa.

b.	 Encefalomielitis aguda disemi­
nada (ADEM).

c.	 Trastorno del espectro de neu­
romielitis óptica.

d.	 Esclerosis múltiple.
e.	 Mielitis aguda f lácida.

47.	¿Cuál es la prueba más indicada 
para CONFIRMAR la sospecha 
diagnóstica en esta paciente con 
déficit sensitivo y motor?
a.	 Radiografía.
b.	 Ecografía.
c.	 Tomografía computarizada.
d.	 Resonancia magnética.
e.	 PET Scan.

48.	Basándose en su respuesta anterior. 
Si se confirma que la paciente pre-
senta una mielitis transversa aguda, 
¿cuál de las opciones siguientes 
sería el tratamiento inicial más 
ADECUADO?
a.	 Corticoides endovenosos.
b.	 Inmunoglobulina.
c.	 Plasmaféresis.
d.	 Leucoaféresis.
e.	 Rituximab.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC 
se pueden realizar en “on line” a través de la web: 

www.sepeap.org  y  www.pediatriaintegral.es.  
Para conseguir la acreditación de formación 

continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter único para todo el sistema 
nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los cuestionarios 
de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es
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Desarrollo neurológico normal del niño
D. Gómez-Andrés1,2,  I. Pulido Valdeolivas2,  L. Fiz Pérez3,4
1Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Infanta Sofía. San Sebastián de los Reyes. Madrid.  
2Trastornos del Desarrollo y Maduración Neurológica. Departamento de Anatomía, Histología y Neurociencia. IdiPaz-UAM.  
3Servicio de Urgencias. Médico Asistencial en Neuropediatría. Hospital Universitario La Paz.  
4Servicio de Pediatría. Hospital General de Villalba. Collado Villalba

Concepto de desarrollo 
psicomotor

E l desarrollo psicomotor implica 
los cambios en las habilidades 
motrices, cognitivas, emocionales 

y sociales del niño, desde el periodo fetal 
hasta la adolescencia. El término suele 
limitarse por consenso a los primeros 
dos años de vida.

Aunque en muchas ocasiones nos 
referimos al término maduración y 
desarrollo de forma similar, no hay 
que olvidar que la maduración es el 
proceso genéticamente determinado, 
que implica la organización gradual de 
las estructuras neurales, mientras que 
el desarrollo se refiere al incremento y 
perfeccionamiento de las habilidades 
funcionales. Por lo tanto, los factores 
genéticos y ambientales actúan sobre la 
maduración del sistema nervioso, que 
se traduce en el proceso del desarrollo.

El fenómeno biológico clave en el 
desarrollo psicomotor es la consolida-
ción de los circuitos corticales. La mie-

linización de estos circuitos comienza a 
los 8 meses de gestación y está prácti-
camente completa a los 2 años de edad. 
Durante este periodo, los circuitos neu-
ronales tienen gran plasticidad, siendo 
muy sensibles a los estímulos externos. 
La adquisición del conocimiento y el 
refinamiento de habilidades depende 
de las oportunidades que se le den al 
niño para observar, copiar y experimen-
tar de sus iguales, así como de la inte-
racción entre su genética y el ambiente 
que le rodea, contribuyendo todo ello de 
forma interactiva y compleja al proceso 
de desarrollo. Los potenciales aconte-
cimientos nocivos genéticos, intraute-
rinos y ambientales (especialmente, la 
hipoestimulación sensorial), durante 
este tiempo afectan a la organización 
y perfeccionamiento de las estructuras 
neuronales y pueden ser responsables de 
un retraso en el desarrollo psicomotor.

El pediatra de Atención Primaria debe 
perseguir los siguientes propósitos:
•	 Promover el desarrollo físico y men-

tal óptimo de todos los niños, inten-

tando asegurar la máxima funciona-
lidad.

•	 Asegurar un diagnóstico precoz de 
disfunciones motoras, cognitivas y 
sociales, para lograr un abordaje 
y tratamiento lo más rápido posible.

El desarrollo de la especie humana 
es particularmente largo y complejo. La 
infancia es el periodo que va a marcar el 
cambio desde la dependencia que exige 
el lactante hasta la madurez y autosu-
ficiencia que alcanza el sujeto adulto. 
Durante este periodo, el niño:
•	 Construye el conocimiento sobre el 

ambiente que le rodea.
•	 Aprende las habilidades motoras 

necesarias para la supervivencia.
•	 Adquiere la capacidad del lenguaje, 

que le permite comunicarse con otros 
seres de su especie, además de su pro-
pio razonamiento interior.

•	 Toma conciencia sobre sí mismo, la 
autorregulación de las emociones y 
el comportamiento necesario para 
integrarse en la sociedad.

http://www.pediatriaintegral.es
https://www.pediatriaintegral.es//wp-content/uploads/2015/xix09/07/n9-640e1-e7_R.Bases_Gomez.pdf
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2015-11/desarrollo-neurologico-normal-del-nino/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2015-11/desarrollo-neurologico-normal-del-nino/
https://www.pediatriaintegral.es//wp-content/uploads/2015/xix09/07/n9-640e1-e7_R.Bases_Gomez.pdf
https://www.pediatriaintegral.es//wp-content/uploads/2015/xix09/07/n9-640e1-e7_R.Bases_Gomez.pdf
https://www.pediatriaintegral.es//wp-content/uploads/2015/xix09/07/n9-640e1-e7_R.Bases_Gomez.pdf
https://www.pediatriaintegral.es/wp-content/uploads/2016/01/Pediatria-Integral-XIX-9_WEB.pdf
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2015-11/desarrollo-neurologico-normal-del-nino/
https://www.pediatriaintegral.es//wp-content/uploads/2015/xix09/07/n9-640e1-e7_R.Bases_Gomez.pdf
https://www.pediatriaintegral.es//wp-content/uploads/2015/xix09/07/n9-640e1-e7_R.Bases_Gomez.pdf
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La publicación de la nueva cartera de servicios común de Aten-
ción Primaria del Sistema Nacional de Salud (BOE 13-5-2025), en la 
que se incorporan los test multivíricos inmunocromatográficos para 
SARS-CoV-2, adenovirus, gripe A y B y virus respiratorio sincitial, 
hace imprescindible un conocimiento básico del funcionamiento de 
estos test y la necesidad de su utilización en la consulta de Pediatría 
de Atención Primaria.

La fase inicial de la gripe, antes de la aparición de la sintomato-
logía respiratoria, se presenta como un síndrome febril sin focalidad 
aparente, y nos puede plantear en el lactante y niño pequeño, con 
buen estado general, el diagnóstico diferencial con una bacteriemia 
oculta. Es, por lo tanto, muy recomendable disponer de un test rápido 
en la misma consulta que permita confirmar el diagnóstico de gripe, lo 
que supone, en la mayor parte de los casos, evitar la práctica de otros 
exámenes complementarios/derivación.

La diferenciación clínica entre gripe y otras infecciones virales res-
piratorias es difícil en el niño, dificultad que está en relación inversa 
con la edad. La posibilidad de hacer un diagnóstico etiológico reduce 
la tasa de reconsultas espontáneas asociadas a un proceso febril 
inespecífico y, por tanto, el riesgo de que un proceso infeccioso de 
origen viral acabe siendo estudiado con exploraciones complementa-
rias poco rentables, derivado al servicio de urgencias del hospital de 
referencia, o tratado innecesariamente con antibióticos, posibilidades 
que aumentan en relación directa con los días de evolución.

El niño con gripe documentada presenta una baja tasa de infec-
ción bacteriana grave asociada y, en general, se pueden obviar otras 
exploraciones complementarias, salvo en situaciones especiales de 
riesgo (neonatos, inmunodeprimidos...). Sin embargo, la neumonía es 
frecuente en niños con gripe y, dada la difícil diferenciación clínica 
entre neumonía viral por el mismo virus de la gripe (más frecuente en 
adultos y de mayor gravedad) o la mucho más frecuente sobreinfec-
ción neumocócica en el niño con gripe que presente sintomatología 
sugestiva de neumonía, hay que adoptar la misma conducta diagnós-
tica y terapéutica, independientemente del resultado del test rápido.

Si la gripe pediátrica es tan frecuente, parece obvia la importan-
cia de realizar un diagnóstico correcto de una enfermedad con tanto 
impacto poblacional. El problema es que la sintomatología tan ines-
pecífica de la gripe, especialmente en niños pequeños, hace que el 
diagnóstico clínico sea habitualmente incierto, lo que comporta 
consecuencias de gran impacto sanitario. Esta dificultad diagnóstica 
comporta que, a menudo, en nuestro medio, el proceso que motiva la 
consulta se diagnostique de virasis, fiebre, fiebre sin foco, bronquitis 
u otros diagnósticos inespecíficos. La disponibilidad actual de test y 
equipos de diagnóstico diseñados específicamente para la Atención 
Primaria, abre una nueva e interesante perspectiva para el diagnóstico 
de gripe en la edad pediátrica.

El grupo de van Esso y cols. ha analizado, en un estudio referencial 
en nuestro medio, durante tres temporadas consecutivas (2016-2019), 
el impacto que un test de diagnóstico rápido (TDR) de gripe puede 

tener en la población menor de 6 años de edad: un TDR positivo para 
gripe reduce la petición de otras pruebas complementarias, incluso en 
lactantes menores de 3 meses, aumenta la prescripción de antivirales 
en pacientes de riesgo, disminuye el uso inapropiado de antibióticos y 
reduce el consumo de recursos sanitarios al disminuir las reconsultas.

Los TDR inmunocromatográficos para gripe presentan sensibi-
lidades medias significativamente más bajas que otros TDR inmu-
nocromatográficos (estreptococo, VRS, test digestivos...). Estas 
sensibilidades comprenden un amplio rango entre el 45-89  %, 
que depende en gran parte de la técnica de recogida de la muestra, 
que debe hacerse siempre por doble escobillado nasofaríngeo.

El mejor periodo para practicar el TDR está entre las 12-48 horas 
del inicio de la sintomatología, y siempre en los 4-5 primeros días. 
Con la pandemia COVID-19 se han comercializado kits que asocian 
la determinación del virus de la gripe A y B con el VRS, el adenovirus 
y el SARS-CoV-2. Estos kits multivíricos permiten el diagnóstico en 
un máximo de 15 minutos y con una única muestra de la presencia de 
estas 4 virasis respiratorias tan prevalentes.

Además, la confirmación microbiológica de gripe obliga a un ais-
lamiento medio de 7 días, periodo de máxima transmisión, en el que 
el niño no debe asistir a la escuela y (muy especialmente) no debe ser 
cuidado por personas vulnerables o con comorbilidades (abuelos).

Como conclusión, recomendamos la práctica de TDR para gripe/
multivírico ante cualquier cuadro febril de más de 24 horas sin un 
diagnóstico alternativo, ante cualquier cuadro catarral febril de más 
de 24 horas de evolución en cualquier época del año sin un diagnós-
tico alternativo (el virus de la gripe circula durante todo el año y hay 
casos esporádicos fuera de la temporada gripal, y el SARSCoV-2 no 
ha adquirido por ahora un patrón estacional) y ante cualquier cuadro 
catarral sugestivo de gripe (aún afebril) en época epidémica, y ante 
diagnósticos de bronquitis, bronquiolitis, neumonía adquirida en la 
comunidad, laringitis o exarcebación asmática, también en época epi-
démica y muy especialmente en pacientes de riesgo.
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¿Por qué hay que utilizar test de diagnóstico rápido para 
gripe en la consulta de Pediatría de Atención Primaria?
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Caso clínico MIR. Haz tu diagnóstico

Eritrodermia y lesiones ampollosas en un 
neonato: ¿cómo orientar el diagnóstico?
M.D. de la Cruz Hidalgo*,  A.M. Lladò Tomás*,  
C. Salamanca Cuenca**
*Residente de Pediatría. **FEA de Pediatría. Unidad De Neonatología.
Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Caso clínico
Se presenta el caso de un neonato de 29 días de vida, pre-

término tardío de 35 + 5 semanas. La gestación fue con-
trolada y sin incidencias relevantes, con controles prenatales 
normales. El cultivo vagino-rectal materno para estreptococo 
del grupo B resultó negativo. El parto fue inducido debido 
a hipertensión arterial crónica y preeclampsia materna, y se 
desarrolló por vía eutócica, sin complicaciones en el periodo 
perinatal inmediato.

Acude a Urgencias por la aparición, en las últimas 24 horas, 
de lesiones cutáneas localizadas en la región perioral, acompa-
ñadas de irritabilidad y rechazo de las tomas. En el momento 
de la consulta, se encuentra afebril y sin otra sintomatología 
asociada. En cuanto al ambiente epidemiológico, se destaca 
una infección respiratoria de vías altas en la madre y lesiones 
de dermatitis atópica impetiginizadas en la hermana.

En la exploración inicial en Urgencias, el paciente tiene un 
estado general aceptable, con buena hidratación, aunque con 
irritabilidad marcada y eritrodermia generalizada. Destaca, 
especialmente, la presencia de labios fisurados con lesiones 
melicéricas y descamativas en la región perinasal y en los 
pabellones auriculares (Fig. 1). Asimismo, se observan secre-

Resumen
Un neonato de 29 días acude a Urgencias por 
eritrodermia generalizada y lesiones periorales, 
con irritabilidad y rechazo de las tomas. Presenta 
descamación progresiva, con signo de Nikolsky 
positivo, sin fiebre ni afectación sistémica. 
Su hermana presenta lesiones cutáneas 
impetiginizadas.

Abstract
A 29-day-old neonate presented to the Emergency 
Department with generalized erythroderma and 
perioral lesions, accompanied by irritability and 
feeding refusal. The patient exhibited progressive 
desquamation with a positive Nikolsky sign, without 
fever or systemic involvement. The patient’s sister 
had impetiginized skin lesions. 
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ciones conjuntivales bilaterales acompañadas de hiperemia 
conjuntival, sin afectación de la mucosa oral. El resto de la 
exploración no revela hallazgos patológicos de interés.

Durante su estancia en el área de observación, se constata 
una rápida progresión de las lesiones cutáneas, con extensión 
del eritema y la descamación hacia la región genital, así como 
descamación localizada en la primera falange del pie dere-
cho. En este contexto, se evidencia la presencia de signo de 
Nikolsky positivo, hallazgo que orienta de forma significativa 
la aproximación diagnóstica.

1.	 ¿Cuál sería la primera sospecha diagnóstica en este caso?
a.	 Pénfigo neonatal.
b.	 Síndrome de escaldadura estafilocócica (SSSS).
c.	 Impétigo ampolloso.
d.	 Síndrome de Stevens-Johnson (SSJ).
e.	 Necrólisis epidérmica tóxica (NET).

2.	 ¿Qué pruebas complementarias realizaría a la paciente 
del caso?
a.	 Analítica sanguínea con reactantes de fase aguda y 

prueba de imagen.
b.	 Hemocultivo únicamente.
c.	 Cultivo de frotis nasal, faríngeo y conjuntival, aunque 

el diagnóstico es clínico.
d.	 Cultivo de las lesiones cutáneas, imprescindible para el 

diagnóstico.
e.	 Biopsia cutánea.

3.	 ¿Cuál sería el tratamiento empírico a la espera de los cul-
tivos?
a.	 Actitud expectante.
b.	 Corticoides sistémicos.
c.	 Antibioterapia tópica únicamente.
d.	 Antibioterapia oral.
e.	 Antibioterapia intravenosa.

Figura 1. Eritrodermia, costras perinasales y fisuración perioral.

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:  www.sepeap.org 
y  www.pediatriaintegral.es. 
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.
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Respuestas correctas
Pregunta 1.   Respuesta correcta: b. Síndrome de escaldadura 

estafilocócica (SSSS).

Comentario

La primera sospecha diagnóstica debería ser el síndrome 
de escaldadura estafilocócica. La presentación clínica del 
paciente, caracterizada por la aparición aguda de eritema 
difuso, descamación cutánea, signo de Nikolsky positivo y 
afectación predominante en áreas periorificiales y de f lexu-
ras, es altamente sugestiva de esta entidad. El contexto epi-
demiológico, con familiares portadores de lesiones cutáneas 
impetiginizadas, refuerza la hipótesis de infección por Sta-
phylococcus aureus productor de toxinas exfoliativas.

El diagnóstico diferencial debe establecerse con otras 
enfermedades ampollosas y exfoliativas del periodo neonatal, 
como el impétigo ampolloso, el pénfigo neonatal, la NET y 
el SSJ. Sin embargo, la NET y el SSJ suelen asociarse a la 
exposición farmacológica y afectan de manera característica 
a las mucosas. El impétigo ampolloso se trata de una forma 
localizada de la enfermedad cutánea estafilocócica en neo-
natos. Por su parte, el pénfigo neonatal presenta lesiones más 
localizadas y no suele cursar con un cuadro exfoliativo tan 
extenso ni con signo de Nikolsky tan marcado(1-3).

Pregunta 2.  Respuesta correcta: c. Cultivo de frotis nasal, 
faríngeo y conjuntival, aunque el diagnóstico es clínico.

Comentario

El diagnóstico del SSSS es clínico, aunque para confirmar 
la etiología se deben tomar muestras para cultivo bacteriano, 
como el exudado nasal, faríngeo o conjuntival. Aunque la 
analítica sanguínea pueda ser útil para valorar el estado infla-
matorio del paciente, no confirma la causa. Por otro lado, 
las pruebas de imagen no son necesarias, ya que se trata de 
un proceso cutáneo. Aunque el hemocultivo forma parte 
del protocolo inicial, suele ser negativo. De manera similar, 
aunque la biopsia cutánea puede proporcionar un diagnós-
tico definitivo, no se realiza de forma rutinaria, quedando 
reservada para casos de presentación atípica o de evolución 
tórpida. Por otra parte, y a diferencia del impétigo, el SSSS 
es causado por toxinas circulantes y no por infección directa 
de la piel. Por esta razón, el cultivo de las lesiones cutáneas 
suele ser negativo(1,2).

Pregunta 3.  Respuesta correcta: e. Antibioterapia intra
venosa.

Comentario

Ante la sospecha de SSSS, es fundamental iniciar anti-
bioterapia intravenosa mientras se esperan los resultados de 
los cultivos, dado que el tratamiento precoz reduce las com-
plicaciones.

Aunque los cuidados de la piel son importantes, la causa del 
SSSS es una toxina circulante y no una infección localizada 
en la piel. Por lo tanto, el tratamiento debe ser sistémico, 
dirigido a eliminar el S. aureus en su foco de origen, que suele 
encontrarse en la nasofaringe, los ojos o un área de impétigo. 
Los antibióticos tópicos no son suficientes por sí solos.

Por otro lado, los corticoides están contraindicados, ya 
que pueden interferir con la respuesta inmune, favorecer la 
diseminación de la infección y retrasar la curación(1,4,5).

Evolución

Nuestro paciente recibió tratamiento con cloxacilina intra-
venosa (100 mg/kg/día) durante 7 días. Durante las primeras 
horas de observación en la unidad, se documentó una progre-
sión rápida y significativa de las lesiones cutáneas, algunas de 

Figura 2. Descamación laminar de antebrazo izquierdo.

Figura 3. Resolución casi al completo de las lesiones, con leve des-
camación.
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las cuales presentaban una descamación laminar acentuada 
(Fig. 2).

A partir de las 48-72 horas de ingreso, se observó una 
mejoría clara de las lesiones cutáneas (Fig. 3), persistiendo 
únicamente leve descamación en extremidades y axila derecha 
los últimos días de hospitalización.

Discusión
Las enfermedades exfoliativas son raras en neonatos. Sin 

embargo, aunque hay pocos datos clínicos y epidemiológicos 
en nuestro ámbito poblacional, la incidencia del SSSS en neo-
natos parece haber aumentado en los últimos años.

El SSSS o enfermedad de Ritter es una enfermedad ampo-
llosa rara causada por S. aureus productor de toxinas exfolia-
tivas. En esta patología se afecta la desmogleína a nivel del 
estrato granuloso de la epidermis, desencadenado por la acción 
de las toxinas producidas por este germen.

En el caso presentado, se describe la presentación clínica 
típica del síndrome de escaldadura estafilocócica. Se trata 
de un neonato de 29 días de vida, con eritema generalizado, 
lesiones dérmicas descamativas que progresan rápidamente 
y presencia del signo de Nikolsky positivo (Fig. 1). La orien-
tación diagnóstica se ve reforzada por el ambiente epidemio-
lógico, dado que la hermana del paciente presentaba lesiones 
impetiginizadas. Esta exposición sugiere la presencia de una 
cepa de S. aureus productora de toxinas exfoliativas, la causa 
subyacente del SSSS. Cabe destacar la presencia de conjunti-
vitis purulenta, descrita por la bibliografía como un hallazgo 
constante en este grupo de edad. Asimismo, los pacientes 
pueden presentar manifestaciones sistémicas, como fiebre, 
irritabilidad, infecciones y alteraciones hidroelectrolíticas.

En cuanto al tratamiento, las recomendaciones indican 
hospitalización, con f luidoterapia, analgesia, cuidados de la 
piel y antibioterapia intravenosa, siendo la cloxacilina el fár-
maco de elección, ajustándose posteriormente según el anti-
biograma. En caso de no disponer de cultivo, es preciso valorar 
el cambio a vancomicina si la evolución es lenta, especialmente 
si hay eritrodermia o fiebre persistente(1,4).

En los últimos años, se ha debatido sobre el uso de clinda-
micina como parte del tratamiento antibiótico. Este fármaco 
puede tener un papel relevante como terapia adyuvante, ya 
que inhibe la síntesis proteica bacteriana y puede reducir la 
producción de exotoxinas, aportando un efecto antitóxico 
adicional al efecto bactericida de otros antimicrobianos. Sin 
embargo, no debe emplearse como monoterapia en casos de 

sospecha de S. aureus resistente a meticilina. Por ello, las 
recomendaciones actuales son iniciar tratamiento antiestafi-
locócico intravenoso empírico y valorar añadir clindamicina 
como adyuvante antitóxico, cuando el germen aislado sea 
sensible según antibiograma(6).

La enfermedad tiene buen pronóstico y las lesiones evo-
lucionan hacia descamación en grandes láminas sin dejar 
cicatriz(1,5). La mayoría tiene una curación completa de las 
lesiones en 10-14 días(4).

En conclusión, el síndrome de escaldadura estafilocócica 
parece ser más frecuente en los últimos años y debe sospe-
charse ante un paciente con eritrodermia aguda y afectación 
conjuntival o peribucal, incluso en el periodo neonatal. En 
estos casos, es preciso iniciar el tratamiento con cloxacilina a 
la espera de los resultados de los cultivos, ya que el tratamiento 
precoz reduce las complicaciones y conduce a la curación sin 
secuelas.

Palabras clave

Síndrome estaf ilocócico de la piel escaldada;  Recién 
Nacido;  Staphylococcus aureus;  Ampolla.

Staphylococcal Scalded Skin Syndrome;  Newborn;  
Staphylococcus aureus;  Blister.
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Caso clínico MIR.  
Haz tu diagnóstico
Diagnóstico a considerar en caso 
de desvanecimiento
G. Palau Lozano*,  M. Ricart García**
*Residente de Pediatría.  Hospital Universitario de la Ribera. Alzira. Valencia
**Médico Adjunto de Pediatría. Centro de Salud Alzira II. Alzira. Valencia

Caso clínico
Una niña de 10 años de edad consultó por palidez cutá-

nea, visión borrosa, sensación de palpitaciones y de mareo sin 
pérdida de conciencia, pero con caída al suelo (por disminu-
ción del tono muscular) cuando su madre le estaba peinando 
el pelo. La duración del episodio fue de aproximadamente 
5 minutos, con recuperación posterior completa. No mostró 
movimientos tónico-clónicos, cianosis perioral, ni pérdida del 
control de esfínteres. Tras el episodio, no presentó somnolen-
cia. Presentaba, como antecedente personal, síncopes tras la 
visualización de sangre. No refería antecedentes familiares de 
enfermedades cardiológicas ni de muerte súbita.

La exploración física, incluida la exploración neurológica 
y la toma de constantes vitales, fue normal para la edad de 
la paciente.

1.	 ¿Cuáles son los signos o síntomas de alarma en caso de 
síncope?
a.	 Desencadenado durante la realización de ejercicio físico.
b.	 Ausencia de pródromos.
c.	 Precedido por palpitaciones o dolor torácico.
d.	 Antecedentes familiares de muerte súbita o cardiopatía.
e.	 Todas las anteriores son correctas.

2.	 ¿Qué pruebas complementarias se requieren para el diag-
nóstico del caso clínico referido?
a.	 Electrocardiograma.
b.	 Analítica sanguínea.
c.	 Tóxicos en orina.
d.	 Electroencefalograma.
e.	 Ninguna.

3.	 ¿Cuál es el tratamiento recomendado para el síncope por 
cuidado del cabello?
a.	 Evitar peinarse en bipedestación durante mucho tiempo.
b.	 Medidas posturales para prevenir: cortarse o lavarse el 

pelo sentado.
c.	 Medidas posturales para mitigar: ante síntomas pro-

drómicos, sentarse de inmediato o cruzar las piernas.
d.	 Tratamiento farmacológico.
e.	 a, b y c son correctas.

Resumen
Preadolescente con antecedente de síncopes tras 
visualización de sangre, que consulta por episodio 
de síntomas prodrómicos y disminución del tono 
muscular, sin pérdida de conciencia, mientras 
era peinada, con recuperación completa tras 5 
minutos. La exploración física era normal y el 
electrocardiograma no mostró hallazgos patológicos.

Abstract
Prepubertal patient with a history of syncope triggered 
by blood exposure, presenting with an episode 
of prodromal symptoms and decreased muscle 
tone, without loss of consciousness, while being 
combed, with complete recovery after 5 minutes. 
Physical examination was unremarkable, and the 
electrocardiogram showed no pathological findings. 

https://doi.org/10.63149/j.pedint.86
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Respuestas correctas

Pregunta 1.  Respuesta correcta: e. Todas las anteriores son 
correctas.

Comentario

Los síntomas de alarma en caso de síncope son: desenca-
denamiento durante la realización de ejercicio físico, ausencia 
de síntomas prodrómicos, presencia de palpitaciones o dolor 
torácico precediendo el episodio y antecedentes familiares de 
muerte súbita o cardiopatía. Todos ellos aumentan el riesgo 
de etiología cardiogénica en un síncope.

Pregunta 2.  Respuesta correcta: a. Electrocardiograma.

Comentario

Para el diagnóstico del presíncope sin datos de alarma, 
al igual que para el del síncope, únicamente se debe realizar 
un electrocardiograma. El objetivo de realizar esta prueba 
complementaria es identificar pacientes de alto riesgo (por 
causas cardíacas graves) y guiar el manejo posterior según 
los hallazgos, ya que el presíncope y el síncope comparten 
implicancias pronósticas y pueden ser la manifestación inicial 
de una patología cardíaca subyacente.

El resto de pruebas complementarias (analítica sanguínea, 
tóxicos en orina y electroencefalograma) pueden estar indica-
das en determinadas circunstancias, cuando los síntomas nos 
orienten hacia patologías concretas.

Pregunta 3.  Respuesta correcta: e. a, b y c son correctas.

Comentario

Los principios generales del manejo terapéutico incluyen la 
adopción de estrategias encaminadas a evitar los desencade-
nantes reconocidos y la aplicación de maniobras que permitan 
mitigar o interrumpir la evolución del episodio de síncope 
o presíncope. En principio, no se requiere tratamiento far-
macológico, aunque se podría considerar en situaciones de 
recurrencia frecuente o de fallo en la adopción de las medidas 
preventivas.

Evolución

Como pruebas complementarias, se realizó un electrocar-
diograma, sin encontrar hallazgos patológicos. El diagnóstico 
en este caso fue presíncope por cuidado del cabello. No fue 
necesario iniciar ningún tipo de tratamiento; bastó con infor-
mar a la familia y a la paciente sobre el carácter benigno y 
autolimitado, aunque potencialmente recurrente, del cuadro. 
También se explicó cómo reconocer los síntomas de forma 
precoz (pródromos) para actuar a tiempo (evitando la caída 
al suelo) e identificar los factores precipitantes.

Discusión

Un síncope es una pérdida súbita, breve y completa de la 
conciencia, asociada a pérdida del tono muscular, con recu-
peración espontánea, rápida y total, originada por el descenso 
transitorio del f lujo sanguíneo cerebral(1). Puede ir acom-

pañado de pródromos con clínica vegetativa (mareo, giro 
de objetos, sudoración fría, visión borrosa o palidez, entre 
otros). Se considera presíncope a la sensación inminente de 
síncope sin llegar a perder la conciencia(2). Hasta el 20 % 
de la población infantil experimentará un episodio sincopal 
antes de llegar a la adolescencia. Aunque puede deberse a un 
problema grave, en su mayoría son de naturaleza benigna(2).

En cuanto a su clasificación, existen tres tipos principales 
de síncope: autonómicos/reflejos, cardiogénicos o por hipo-
tensión ortostática(1). Dentro de los síncopes autonómicos 
se encuentran el síncope vasovagal o neurocardiogénico, el 
síncope situacional y el espasmo del sollozo.

El síncope vasovagal o neurocardiogénico es el más fre-
cuente en la edad pediátrica. Se desencadena por múltiples 
causas, como estrés emocional, dolor, calor, ayuno prolongado, 
visualización de sangre o permanencia prolongada en bipe-
destación. Suele presentar una fase prodrómica que termina 
con sensación de inestabilidad, pérdida del tono postural y 
de la conciencia. Tiene una duración aproximada de 15-30 
segundos, con recuperación posterior completa.

El síncope situacional se produce tras algunas situacio-
nes concretas, como la deglución de sustancias muy frías o 
calientes, la defecación, la micción, tocar un instrumento 
musical que conlleve maniobra de Valsalva o el peinado del 
cabello. Su fisiopatología se basa en una respuesta ref leja 
anormal del sistema nervioso autónomo ante ciertos estímu-
los, combinando hiperestimulación vagal, precarga reducida 
y aumento de la actividad simpática. El caso concreto del 
síncope por cuidado del cabello es típico de niñas en edad 
prepuberal o puberal, coincidiendo con actos de cuidado del 
cabello (peinado, trenzado, secado, lavado, corte, etc.)(3). La 
causa puede ser el dolor de un tirón de pelo, la estimulación 
del trigémino o de las raíces cervicales del cuero cabelludo, 
o la estimulación de barorreceptores debido a la f lexión y 
extensión del cuello(4).

Los síncopes de origen cardiogénico representan entre el 
2 % y el 10 % de los casos, pero su detección es de vital impor-
tancia, ya que presentan peor pronóstico. Se suelen presentar 
sin pródromos, aunque, a veces, pueden estar precedidos de 
dolor torácico o palpitaciones. Además, se debe sospechar 
cuando ocurre durante el ejercicio. Las causas incluyen arrit-
mias, disfunción miocárdica u obstrucción de la salida ven-
tricular.

Por último, se describen los síncopes por hipotensión 
ortostática. Su fisiopatología se basa en la incapacidad del 
organismo para mantener la tensión arterial al adoptar la 
bipedestación, lo que provoca un descenso transitorio de 
la perfusión cerebral y la pérdida de conciencia. En condi-
ciones normales, este cambio de posición es detectado por 
los barorreceptores carotídeos y auriculares, desencadenando 
una respuesta compensatoria, que incluye aumento del tono 
simpático (vasoconstricción) y aumento de la frecuencia car-
díaca; en el síncope ortostático lo que ocurre es que esta 
respuesta es insuficiente.

Para el diagnóstico, en la mayoría de pacientes basta con 
una historia clínica detallada, una exploración física minu-
ciosa y un electrocardiograma para determinar el origen del 
síncope(5). No suelen ser necesarias más pruebas complemen-
tarias.
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El tratamiento del síncope vasovagal se basa en tres pilares 
fundamentales: tranquilizar, educar y prevenir. Es impor-
tante informar a los pacientes sobre la naturaleza benigna 
del proceso, evitar o minimizar en la medida de lo posible 
las maniobras que causan los episodios sincopales, enseñar a 
detectar los síntomas prodrómicos y pautar maniobras que 
contribuyan a interrumpir el episodio(3). Se debe instruir al 
paciente para evitar la bipedestación estática y realizar manio-
bras como dar pequeños pasos adelante y atrás, cruzar las 
piernas, incorporarse sobre las puntas de los pies o sacudir los 
pies, con el fin de movilizar el remanente sanguíneo en las 
extremidades inferiores. El reconocimiento de los síntomas 
premonitorios es crucial para la inmediata adopción de la 
posición de decúbito, cuclillas o sedestación con la cabeza 
emplazada entre las piernas. Un aumento en la ingesta líquida 
y de sal puede ser beneficioso al contribuir a un aumento de 
la volemia efectiva.

El manejo del síncope situacional o por cuidado del cabello 
incluye medidas similares a las del síncope vasovagal: tran-
quilizar al paciente y a los familiares, evitar peinarse de pie 
durante periodos prolongados, cortarse o lavarse el pelo sen-
tado o recostado, realizar estas actividades en un ambiente 
fresco y ventilado, y si se identifican los síntomas previos, 
sentarse de inmediato, cruzar las piernas o tensar los músculos 
de piernas y brazos.

El presíncope por peinado es un motivo de consulta fre-
cuente en Atención Primaria, aunque, hasta el momento, los 
casos clínicos publicados sobre esta entidad son escasos.

Es importante distinguir a aquellos pacientes con síncope 
vasovagal de aquellos con síncope cardiogénico, quienes debe-
rán ser remitidos al especialista para su valoración. La impor-
tancia de este caso clínico radica en dar a conocer el cuadro 
típico del presíncope/síncope por peinado, dada su frecuencia, 
y enfatizar la benignidad del episodio, la necesidad de evitar 
situaciones desencadenantes y la implementación de medidas 
sintomáticas como tratamiento.

Palabras clave

Síncope;  Tono muscular;  Sistema nervioso autónomo.
Syncope;  Muscle Tonus;  Autonomic Nervous System.
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Entrevistador: Dr. M. García Boyano

La Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) 
del Hospital Virgen de la Arrixaca de Murcia ha puesto 
en marcha el proyecto Diarios de UCI, una iniciativa 
orientada a humanizar la atención en pacientes pediátri-
cos críticos. Inspirado en experiencias previas de otras 
unidades, el programa adapta la metodología al ámbito 
infantil, promoviendo la expresión emocional y la parti-
cipación familiar durante el ingreso. Con este enfoque, 
el equipo busca reducir el impacto psicológico del pro-
ceso y fortalecer el acompañamiento integral a niños y 
familias. La doctora Elena Gutiérrez Sánchez ha tenido 
la gentileza de ofrecernos esta entrevista, en la que nos 
detalla todos los aspectos del proyecto.

Pregunta (P): ¿Cuándo y cómo nació esta inicia-
tiva? ¿Cuál fue vuestra motivación inicial?	

Respuesta (R): La iniciativa nació en 2024, cuando decidimos for-
marnos en el síndrome postcuidados intensivos pediátricos a través 
de distintos cursos y constatamos que la mayoría de los recursos 
estaban orientados a adultos. Desde la UCIP del Hospital Virgen de la 
Arrixaca quisimos ofrecer algo adaptado a nuestros niños y sus fami-
lias, algo que ayudara a sanar también la parte emocional. Así surgió 
el proyecto Diarios de UCI, con una motivación muy clara: humanizar 
los cuidados y acompañar a las familias en una etapa difícil y, muchas 
veces, confusa.

P: ¿Siguió algún modelo para su creación y desarrollo?

R: Sí, tomamos como referencia los proyectos de Diarios de UCI 
implementados en unidades de adultos y pediátricas de otros hospi-
tales, adaptándolos a nuestra realidad. Nos apoyamos en la evidencia 
científica que demuestra sus beneficios en la reducción del estrés 
postraumático y en la mejora del vínculo con la familia.

Antes de iniciarlo, hicimos rondas con todos los turnos de enfermería, 
TCAE y médicos de la unidad, explicando en qué consistía el proyecto. 
Además, elaboramos un folleto que ilustraba en qué consistían estos 
diarios, que son los que entregamos a cada familia.

Nuestro proyecto es sencillo y artesanal, con libretas de colores dona-
das y pegatinas que vamos comprando entre todos, sin financiación, 
pero con mucha ilusión y la implicación del equipo. Para cada niño, 

las adornamos o les damos las pegatinas y colores para que ellos 
mismos las personalicen.

P: ¿Qué busca completar en la atención al paciente pediátrico?

R: Nuestro objetivo es ofrecer una herramienta que ayude a recons-
truir y dar significado a las vivencias que ocurren durante el ingreso 
de un niño en una unidad de cuidados intensivos, acompañando el 
proceso desde una perspectiva más humana. Los Diarios de UCI 
nacen como un espacio de expresión, memoria y encuentro, donde 
cada palabra, dibujo o recuerdo pueda contribuir a integrar lo vivido. A 
través de estos diarios, queremos ofrecer a las familias la posibilidad 
de participar activamente en la historia de su hijo o hija.

Además, el uso de diarios permite mejorar la comunicación entre el 
personal médico y las familias, ayudando a aliviar la incertidumbre 
que estas pueden sentir durante la estancia del niño en la UCI. El dia-
rio se convierte así en un puente: entre el antes y el después y entre el 
equipo sanitario y la familia.

En definitiva, buscamos complementar la atención médica con una 
atención más empática y emocional, en la que cada niño y cada familia 
se sientan escuchados y acompañados.

P: ¿Por qué lo consideráis necesario?

R: Porque un ingreso en la UCI pediátrica no solo deja huella física, 
sino también emocional. Los niños pueden no recordar parte de lo 

Diarios de UCI: una herramienta de humanización 
en los cuidados intensivos pediátricos

El objetivo de este nuevo apartado es realizar 
entrevistas a servicios, secciones, grupos de 

trabajo, responsables, etc., que lleven a cabo 
proyectos novedosos para mejorar la asistencia y 
humanización de la atención pediátrica, cómo se 

han desarrollado y cómo se puede acceder a ellos o 
implantarlos en otros Centros de AP u hospitales.
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vivido y las familias suelen atravesar momentos de ansiedad, miedo 
o confusión. El diario les ayuda a procesar, a comprender y a cerrar 
la experiencia de forma más positiva. Además, también aporta bene-
ficios al propio equipo, fomentando la empatía y la conexión con las 
familias.

P: ¿En qué tipo de hospitales del ámbito nacional o comunitario sería 
recomendable que existiera?

R: Sería ideal que los Diarios de UCI se implementaran en todas las 
UCIs pediátricas, independientemente del tamaño o nivel del hospi-
tal. No requiere grandes recursos, solo compromiso y sensibilidad. 
Incluso en unidades con menor dotación, puede tener un impacto 
muy positivo. Creemos que cualquier hospital con atención en inten-
sivos pediátricos podría beneficiarse, especialmente si apuesta por la 
humanización de los cuidados.

P: ¿Qué se necesita para iniciar el proyecto? ¿Y para su continua-
ción posterior?

R: Para iniciarlo se necesita sobre todo voluntad, coordinación y una 
formación mínima en humanización o síndrome post-UCI. El material 
es sencillo: libretas, pegatinas y tiempo para explicar el propósito a 
familias y profesionales. Es útil, además, tener folletos que sean ilus-
trativos y fáciles de entender.

Para su continuidad, es fundamental mantener el entusiasmo, implicar 
a todo el equipo y recoger feedback mediante encuestas que ayuden a 
mejorar y a consolidarlo como una parte más del ingreso. En nuestro 
caso, en cada uno de los folletos hay un código QR con un enlace a 
una pequeña encuesta que realizan tanto familiares como el personal 
sanitario que ha formado parte del cuidado del niño y de la realización 
del diario.

P: ¿Qué hay que aprender para iniciarlo a otro nivel?

R: Recomendamos formarse en síndrome postcuidados intensi-
vos y en programas de humanización en la hospitalización. Existen 
cursos y experiencias en otras UCIs, sobre todo de adultos, que 
pueden servir de guía. Lo importante es comprender el impacto 
emocional de una estancia en cuidados intensivos y saber acom-
pañar ese proceso desde una mirada integral, tanto hacia el niño 
como hacia su familia.

P: ¿Es posible llevar a cabo una rotación con vosotros/as?

R: Actualmente, no se puede rotar específicamente en el proyecto 
Diarios de UCI, ya que se integra dentro de la rotación general de la 

UCIP. Sin embargo, quienes roten con nosotros pueden conocerlo, 
participar en su uso y ver de primera mano cómo lo aplicamos en el 
día a día. Es una oportunidad para aprender sobre humanización y 
sobre el trabajo en equipo en cuidados intensivos pediátricos.

P: Si pudieras volver al principio, ¿harías algo de otra forma?

R: Probablemente, empezaríamos planificando mejor la organiza-
ción y la entrega de los diarios, para no depender tanto del impulso 
personal o del recuerdo de cada turno. Aun así, ha sido un proceso 
de aprendizaje compartido, y creemos que la espontaneidad ini-
cial también ha aportado frescura y entusiasmo. Lo importante es 
seguir creciendo, mejorando y aprendiendo de cada familia y cada 
experiencia.

P: En una palabra, ¿cómo os definiríais?

R: Comprometidos. Comprometidos con los niños, con las fami-
lias y con la humanización de los cuidados. Es una palabra que 
resume bien nuestra forma de trabajar con empatía, vocación y 
ganas de mejorar cada día.

P: Además, participas de una ONG llamada Pediatría Solidaria. 
Cuéntanos en qué consiste.

R: Pediatría Solidaria es una ONG formada por profesionales 
sanitarios y no sanitarios unidos por un mismo vínculo: los niños. 
Dedicamos parte de nuestro tiempo a ofrecer asistencia y forma-
ción pediátrica a lugares con pocos recursos, tanto a nivel local, 
en Murcia, como en otros países. Promovemos proyectos soste-
nibles, centrados en mejorar la salud infantil y en apoyar a los 
equipos locales de cada uno de los lugares a los que acudimos. Es 
una manera de compartir conocimiento, pero también de aprender 
de otras realidades y culturas.

P: ¿Cómo se puede colaborar con vosotros?

R: Se puede colaborar de muchas formas: participando en los pro-
yectos asistenciales, ayudando en la recaudación de fondos o con-
tribuyendo con material sanitario y educativo. También es posible 
hacerse socio o voluntario desde la web de Pediatría Solidaria: 
pediatriasolidaria.org. Toda ayuda suma, y cada pequeño gesto 
contribuye a mejorar la vida de muchos niños que lo necesitan.

https://youtu.be/njonrDCZbe4
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Efectos secundarios por el uso 
prolongado de inhibidores de la bomba 
de protones en lactantes
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Resumen
El uso de inhibidores de la bomba de protones (IBP) 
en lactantes ha experimentado un incremento notable 
en la última década, pese a las recomendaciones 
internacionales que limitan su empleo. El objetivo 
de este artículo es realizar una puesta al día sobre 
los efectos adversos asociados al uso prolongado 
de IBP en esta población. Se realizó un análisis de 
la literatura reciente, incluyendo guías de práctica 
clínica y estudios observacionales. Los resultados 
indican que, aunque los IBP son eficaces en 
casos seleccionados de enfermedad por reflujo 
gastroesofágico (ERGE) con complicaciones, su 
prescripción en lactantes regurgitadores sin signos 
de alarma carece de justificación. La mayoría de los 
episodios de reflujo son fisiológicos y autolimitados, 
sin necesidad de supresión ácida. Entre los efectos 
adversos descritos por la exposición prolongada, 
destacan alteraciones de la microbiota con 
aumento de infecciones intestinales y respiratorias, 
malabsorción de hierro, vitamina B12 y magnesio, 
hipergastrinemia con repercusión sobre la densidad 
ósea, incremento del riesgo de alergias, asma, 
enfermedades autoinmunes y afectación renal. 
En conclusión, los IBP deben reservarse a casos 
estrictamente seleccionados, con tratamientos 
cortos (4-8 semanas), evitando la medicalización 
de procesos fisiológicos. Es esencial reforzar las 
medidas no farmacológicas y transmitir tranquilidad 
a las familias. 

Abstract
The use of proton pump inhibitors (PPIs) in infants 
has markedly increased over the past decade, 
despite international recommendations restricting 
their use. The aim of this article is to provide an 
updated review of the adverse effects associated 
with long-term PPI therapy in this population. A 
comprehensive analysis of recent literature was 
conducted, including clinical practice guidelines 
and observational studies. Findings indicate that, 
although PPIs are effective in selected cases 
of gastroesophageal reflux disease (GERD) with 
complications, their prescription in infants with 
uncomplicated regurgitation and no alarm signs is 
not justified. Most reflux episodes are physiological 
and self-limiting, requiring no acid suppression. 
Reported adverse effects of prolonged PPI exposure 
include alterations of the gut microbiota with 
an increased incidence of gastrointestinal and 
respiratory infections, malabsorption of iron, 
vitamin B12, and magnesium, hypergastrinemia 
with negative impact on bone density, and a higher 
risk of allergies, asthma, autoimmune diseases, 
and renal impairment. In conclusion, PPIs should 
be reserved for strictly selected cases, with short 
treatment courses (4-8 weeks), while avoiding 
the medicalization of physiological processes. 
Reinforcing non-pharmacological measures and 
reassuring families are essential components of 
management. 

Palabras clave: Inhibidores de la bomba de protones;  Lactantes;  Enfermedad por reflujo gastroesofágico;  
Efectos adversos;  Microbiota.

Key words: Proton pump inhibitors;  Infants;  Gastroesophageal reflux disease;  Adverse effects;  Microbiota.
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Introducción

E l aumento del uso de inhibidores de la bomba de pro-
tones (IBP) en pediatría ha despertado cierta preocu-
pación por su habitual prescripción en lactantes regur-

gitadores, con facilidad para el vómito, irritabilidad, llanto 
frecuente u otro tipo de manifestaciones clínicas no siempre 
patológicas. Cada vez, con mayor frecuencia, asistimos al 
abuso de este grupo de fármacos, sobre todo por su empleo 
prolongado en el tiempo, observándose prescripciones incluso 
como preventivo de bronquitis de repetición. Pensamos que 
el ref lujo, en lactantes, como causa de irritabilidad, ha sido 
sobrediagnosticado y sobretratado y, como todo fármaco, su 
uso no es inocuo y no está exento de efectos adversos. Por 
ello, es recomendable usar la mínima dosis efectiva durante 
el menor tiempo posible(1,2). Quizás su coste, muy reducido 
actualmente, tanto en su presentación dispensable en farmacia 
como en fórmula galénica, ha hecho que este sobreuso no 
despierte el interés de las autoridades sanitarias, y menos de 
las inspecciones de las prescripciones farmacéuticas. Su coste 
en la presentación de 2 mg/ml, que es de las más utilizadas en 
estas edades, puede llegar a no superar los 10 € la solución de 
100 ml (Fig. 1) y, en ocasiones, basta un único envase para 
un mes de tratamiento.

El reflujo gastroesofágico (RGE) es el paso del contenido 
gástrico al esófago, con o sin regurgitación y vómitos, y se 
cataloga de enfermedad por ref lujo (ERGE) cuando este 
repercute en la actividad diaria o aparecen complicaciones. 
En la mayoría de los lactantes es fisiológico, “regurgitador 
feliz”, y suele ser de baja acidez. En los casos de enfermedad, 
se desarrollan síntomas inespecíficos, que se pueden presentar 
tanto en lactantes con ERGE como sin él, como pérdida de 

peso, irritabilidad, llanto, disfagia, arqueamiento de la espalda 
durante la alimentación y retraso del crecimiento(1,2).

A pesar de que las nuevas guías de 2018 de las sociedades 
europeas(1) y norteamericanas de gastroenterología, hepatolo-
gía y nutrición pediátrica desestimasen el uso generalizado de 
IBP en la infancia, recomendando un uso más estricto –por la 
falta de evidencia frente a placebo–, se observa una tendencia 
creciente en el uso de IBP en lactantes. En el estudio realizado 
por Lyamouri M et al.(2) se puso de manifiesto esta tendencia 
creciente en tres países nórdicos, con un aumento de 4,4 veces 
en la dispensación de IBP a lactantes, siendo esta tendencia 
también evidente en otros muchos países(1,2).

Las familias suelen ejercer una gran presión para iniciar 
terapias antirreflujo o realizar pruebas diagnósticas, debido a 
la gravedad percibida de los síntomas, pero hay que recordar 
que, en ausencia de signos de alarma y si los síntomas no 
afectan la alimentación, el crecimiento ni a la adquisición 
de los hitos del desarrollo, no son necesarias ni las pruebas 
diagnósticas ni las terapias, incluida la supresión ácida(1).

En pediatría, más aún en lactantes, falta información acerca 
de la seguridad y eficacia de terapias a largo plazo con inhibi-
dores de la bomba de protones. La metabolización del fármaco 
es hepática, llevada a cabo por el complejo enzimático del 
citocromo p450. Esta enzima está ausente en aproximada-
mente el 3 % de la raza blanca y el 20 % de la asiática, por lo 
que podría haber casos de intoxicación al usar el medicamento 
incluso a las dosis habituales.

Posología

El pediatra siempre ajustará la cantidad de omeprazol en 
función del peso del niño, pero como norma general:
•	 Neonatos: 0,5-1,5 mg/kg/dosis (una vez al día).
•	 Lactantes: dosis de 0,7 mg/kg/dosis (una vez al día) han 

demostrado ser eficaces.
•	 Niños de más de un año y que pesen entre 10 y 20 kg, 

10 mg (una vez al día).
•	 Niños de más de 20 kg, 20 mg (una vez al día).

En esofagitis por reflujo, lo habitual es que la duración del 
tratamiento sea de 4 a 8 semanas.

En el tratamiento sintomático del ardor y la regurgitación 
ácida en la enfermedad por ref lujo gastroesofágico, la dura-
ción del tratamiento es de 2-4 semanas. Si no se ha logrado 
un control de los síntomas tras 2-4 semanas, debe evaluarse 
de nuevo al niño, pero algunos con enfermedades crónicas 
pueden necesitar un tratamiento más a largo plazo, aunque 
no se recomienda por lo general.

Los efectos del tratamiento comienzan a ser percibidos por 
la familia, cuando existe una correcta indicación, a partir de la 
segunda dosis, notando al bebé menos irritado y descansando 
más tranquilo.

Es importante hacer la observación de que el omeprazol 
suspensión vía oral se mantiene estable y conserva el 90 % de 
su potencia hasta 14 días después sin refrigerar (a 22ºC), por 
lo que precisa para su estabilidad de refrigeración (2ºC-8ºC) 
y ser protegida de la luz, conservando una fecha de caducidad 
de hasta 60 días desde la elaboración. Lo ideal es guardarlo 
en la puerta del refrigerador, y si se hace en un estante, hay 

Figura 1. Fórmula magistral de omeprazol dispensada en una far-
macia.
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que asegurarse de que no se acerque a la pared posterior, ya 
que podría congelarse y perder su efectividad.

Manejo de enfermedad por reflujo

Siguiendo el algoritmo propuesto en la última guía de 
Rosen et al.(1) (Fig. 2), dado que los IBP no presentan efec-
tividad en los síntomas extraesofágicos, que los lactantes 
presentan principalmente ref lujo no ácido y considerando 
los potenciales efectos secundarios que pueden presentarse 
con el uso prolongado de IBP, su empleo de forma mantenida 
en el tiempo se debe reservar solamente a aquellos casos en 
los que la derivación a gastroenterología pediátrica no sea 
posible(1).

Según este mismo documento, se recomienda, como pri-
mera medida terapéutica, la modificación de alimentación 
mediante el empleo de fórmulas o espesantes o mediante la 
administración de volúmenes de alimentación más reducidos. 
Si esto no es efectivo, se realizará una prueba terapéutica con 
fórmulas extensamente hidrolizadas o a base de aminoácidos 
durante 4 a 8 semanas; en los casos en que persista la sinto-
matología, considerar derivación a los servicios de gastroen-

terología infantil o realizar una prueba terapéutica con IBPs 
durante un máximo de 8 semanas, posteriormente retirar para 
valorar la sintomatología; si no mejoran o recurren, se deberían 
realizar otros estudios y buscar otras causas.

Diagnóstico de ERGE

Es importante realizar una correcta anamnesis, prestando 
atención a los síntomas de alarma de la ERGE (Tabla I) y 
realizando un correcto diagnóstico diferencial (Tablas II 
y III). En la historia clínica se deberá recoger: la edad de 
inicio de los síntomas; el historial completo de alimentación y 
dieta (duración del periodo de alimentación, volumen de cada 
toma, tipo de fórmula, presencia o no de lactancia materna, 
métodos de mezcla de la fórmula, empleo de aditivos, res-
tricción de alérgenos maternos, intervalo entre las tomas...); 
el patrón de las regurgitaciones y los vómitos (postprandiales 
o mucho después de las tomas, nocturnos, digeridos versus 
no digeridos); los antecedentes médicos familiares y perso-
nales (incluidos los psicosociales); la existencia de posibles 
desencadenantes ambientales (como el consumo de tabaco 
y la exposición al humo de tabaco ajeno); la trayectoria de 

Sospecha lactante 
con ERGE

Anamnesis y exploración

Evitar sobrealimentación
Usar espesantes

Continuar con lactancia materna

Adaptar las pruebas para abordar 
los signos de alarma y derivar 

adecuadamente

Prueba terapéutica de 2-4 semanas con 
fórmula hidrolizada o dieta materna sin 

proteína de leche de vaca si lactancia materna

Manejo terapéutico de alergia a 
proteína de leche de vaca, valorar 

reintroducción posterior

Prueba terapéutica de 4-8 semanas con 
inhibidor de bomba de protones, luego 
suspender y valorar si mejora clínica

Derivar a gastroenterólogo pediátrico

Revisar diagnóstico diferencial y 
considerar otros exámenes o fármacos

No

Sí

Respuesta

Respuesta

Derivación no posible

Falta de 
memoria o 
recurrencia

No respuesta

Derivado
Adecuado destete

No respuesta

Continuar con mismo manejo

Ningún tratamiento adicional

No

Presencia 
de signos de 

alarma

Figura 2. Algoritmo del manejo diagnóstico y terapéutico 
de la enfermedad por reflujo gastroesofágico (ERGE) en 
lactantes. Tomada y modificada de la nueva actualización 
de la guía para el manejo de la ERGE(1).
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crecimiento del paciente; las intervenciones farmacológicas 
y dietéticas previas; y la presencia o no de signos o síntomas 
de alarma. Sin olvidar ofrecer educación y apoyo a los padres 
como parte del tratamiento.

El exceso de irritabilidad y dolor sin clínica sugestiva de 
ERGE, en raras ocasiones, se asocia con la misma. Además, 
existe evidencia de que los IBP, como tratamiento para el 
llanto y la irritabilidad, no resultaron mejores que el pla-
cebo(1,2). Por ello, insistimos en que el uso de omeprazol en 
el cólico del lactante, así como en una amplia variedad de 
síntomas funcionales (flatulencias, rechazo en la alimentación, 
distensión abdominal, etc.), no tiene un apoyo científico y su 
uso debe ser desaconsejado. Más aún, cuando la ERGE se 
caracteriza por iniciarse generalmente después de los 6 meses 
de vida, y es muy poco frecuente antes de esa edad.

Una excepción la suponen ciertas patologías que tienen 
mayor riesgo de presentar ERGE, como son: parálisis cerebral 
infantil, fibrosis quística, hernia diafragmática congénita o 
enfermedades pulmonares crónicas(3).

Efectos secundarios de los IBP en lactantes

Aunque los estudios en lactantes son limitados, los efectos 
secundarios descritos, atribuidos a la exposición prolongada 
a IBP, son: cefalea, diarrea, náuseas o estreñimiento, y otros, 
como hipoclorhidria e hipergastrinemia, deficiencias de vita-
minas y minerales, deterioro de la salud ósea, alergias alimen-
tarias e interacciones farmacológicas(2,4,5). A continuación, 
describimos entidades que se han relacionado negativamente 
con el empleo de IBP en pediatría.

Osteoporosis
Aunque la evidencia es limitada en la población pediátrica, 

existen estudios que relacionan riesgo de baja densidad mine-
ral ósea y fracturas óseas en etapas posteriores de la vida tras 
el uso prolongado de IBP. En hasta un 16 % de los pacien-
tes, se observa una hiperplasia de las células parietales que, 
ligado a una hipergastrinemia crónica (hasta en el 73 % de 
los pacientes), puede provocar una hiperplasia paratiroidea, 
y una consiguiente mayor pérdida de calcio del hueso. Del 
mismo modo, la hipoclorhidria puede aumentar la actividad 
osteoclástica, disminuyendo así la densidad ósea(2,5,6).

Enterocolitis necrotizante
No existen datos suficientes sobre la seguridad y eficacia 

de los IBP en neonatos con ERGE. Se sugiere que el ascenso 
del pH gástrico provoca alteraciones en la microbiota, favore-
ciendo la enterocolitis, pero faltan estudios que confirmen esta 
hipótesis. De hecho, los escasos estudios en estos pacientes 
sugieren que la clínica de reflujo tiene más que ver con el volu-

Tabla II.  Síntomas y signos que sugieren otra entidad 
diferente a la enfermedad por reflujo gastroesofágico (ERGE)

Síntomas y signos Diagnóstico diferencial

Generales:
–	Pérdida de peso
–	Letargia
–	Fiebre
–	Dolor o irritabilidad 

exclusiva
–	Disuria
–	Edad de inicio > 6 m
–	Aumento de 

sintomatología  
> 12‑18 m

–	Valorar otras patologías, 
incluyendo infecciones; en 
caso de disuria, considerar 
infecciones de orina

Neurológico:
–	Fontanela abombada
–	Aumento del perímetro 

craneal
–	Convulsiones
–	Macro-microcefalia

–	Pueden sugerir aumento 
de la presión intracraneal, 
como meningitis, tumores 
o hidrocefalia

Gastrointestinales:
–	Vómitos en escopetazo
–	Vómitos nocturnos
–	Vómitos biliosos
–	Hematemesis
–	Diarrea crónica
–	Sangrado rectal
–	Distensión abdominal

–	Estenosis hipertrófica de 
píloro hasta los 2 meses

–	Aumento de presión 
intracraneal

–	Obstrucción intestinal
–	Sangrado por reflujo
–	Enteropatía de múltiples 

causas
–	Gastroenteritis bacteriana, 

enfermedad inflamatoria 
intestinal (EII), etiología 
quirúrgica...

–	Obstrucción, dismotilidad y 
anormalidades anatómicas

Tomada y modificada de la nueva actualización de la guía 
para el manejo de la ERGE(1).

Tabla I.  Signos y síntomas que pueden ser asociados con 
enfermedad por reflujo gastroesofágico (ERGE) en lactantes 
y niños (0-18 años)

Síntomas Signos

Generales:
–	Disconfort e irritabilidad
–	Retraso en el crecimiento
–	Rechazo de la ingesta
–	Postura distónica (síndrome 

de Sandifer)

Generales:
–	Erosión dental
–	Anemia

Gastrointestinales:
–	Regurgitaciones frecuentes 

con/sin vómitos
–	Ardor/dolor torácico
–	Epigastralgia
–	Hematemesis
–	Disfagia

Gastrointestinales:
–	Esofagitis
–	Estenosis esofágica
–	Esófago de Barrett

Respiratorios:
–	Estridor
–	Tos
–	Estornudos
–	Ronquera

Respiratorios:
–	Apnea
–	Asma
–	Evento breve, resuelto 

e inexplicable (BRUE)
–	Otitis media
–	Neumonía recurrente

Tomada y modificada de la nueva actualización de la guía 
para el manejo de la ERGE(1).
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men que con la propia acidez; por ello, no sería recomendable 
el uso de IBP en estos pacientes(4,7,8).

Malabsorción
En un primer momento, se postuló que la hipoclorhidria 

favorecía el déficit de hierro en pacientes sanos, porque limi-
taba la oxidación del mismo para su absorción. Sin embargo, 
no se han encontrado estudios relevantes que apoyen este 
hecho. No obstante, en pacientes con anemia ferropénica o 
en riesgo de la misma, como son los lactantes con lactancia 
materna, el uso de IBP de manera crónica interfiere con el 
tratamiento oral con hierro. Por este motivo, se recomienda 
monitorizar el perfil férrico en pacientes con factores de riesgo 
o anemia previa que requieran tratamiento prolongado con 
omeprazol. Por otro lado, la secreción gástrica ácida es nece-
saria para la absorción de la vitamina B12, pudiendo favorecer 
el déficit de la misma. Aunque no se conoce la causa como 
tal, pueden favorecer la hipomagnesemia mantenida, que 
solo se corrige con la retirada del IBP y podría ser un factor 
favorecedor(9,6).

Microbiota e infecciones
Los IBP alteran la microbiota gastrointestinal, provocando 

una disminución de la diversidad bacteriana y generando cam-
bios en la microbiota gástrica, asemejándola a la de la cavi-
dad oral. Esto se asocia con un mayor riesgo de infecciones 
intestinales, que se reduce con la interrupción del tratamiento. 
Estas modificaciones pueden favorecer fenómenos de translo-

cación bacteriana e influir en el microbioma intestinal. Estas 
alteraciones del microbioma y la presencia de hipoclorhidria 
se han visto relacionados con un aumento de infecciones por 
Clostridium difficile, gastroenteritis por Campylobacter o 
Salmonella y microorganismos resistentes. Además, parece 
existir cierta relación entre el empleo prolongado de IBP y 
el desarrollo de sobrecrecimiento bacteriano del intestino 
delgado(2,6).

En pacientes con un sistema inmunitario comprometido, 
la disminución de la barrera protectora gástrica se ha asociado 
con un aumento de casos de sepsis nosocomial. Aunque se 
postulaba que el aumento de la colonización bacteriana en el 
estómago podría aumentar el número de infecciones respirato-
rias bajas por aspiración, en el estudio reciente de Blank M-L 
et al. no observaron diferencias significativas(4,6,10). 

Gastritis atrófica
El empleo prolongado de IBP favorece el desarrollo de una 

gastritis crónica atrófica, que es una atrofia progresiva del 
epitelio glandular con pérdida de células parietales y células 
principales. La pérdida de las glándulas exocrinas normales 
de la mucosa gástrica provoca hipoclorhidria y, como conse-
cuencia, un aumento del pH gástrico y el desarrollo de pólipos 
en las glándulas fúndicas. Ambas alteraciones desaparecen 
con la supresión del tratamiento. Los hallazgos publicados 
actualmente brindan a pacientes y médicos observaciones 
tranquilizadoras de que el uso prolongado de IBP no aumenta 
significativamente el riesgo de cáncer gástrico(6).

Tabla III.  Diagnóstico diferencial de enfermedad por reflujo gastroesofágico (ERGE)

Obstrucción gastrointestinal Gastrointestinales Neurológicos

–	Estenosis pilórica
–	Malrotación con vólvulo
–	Intususcepción
–	Enfermedad de Hirschsprung
–	Membrana antral/duodenal
–	Cuerpo extraño
–	Hernia incarcerada
–	Síndrome de la arteria mesentérica 

superior (AMS)
–	Apendicitis

–	Acalasia
–	Gastroparesia
–	Gastroenteritis
–	Úlcera péptica
–	Esofagitis eosinofílica
–	Alergia/intolerancia alimentaria
–	Enfermedad inflamatoria intestinal
–	Pancreatitis

–	Hidrocefalia
–	Hematoma subdural
–	Hemorragia intracraneal
–	Masa intracraneal

Tóxicos
–	Intoxicación por plomo
–	Otras toxinas

Renales
–	Uropatía obstructiva
–	Insuficiencia renal

Metabólicos/endocrinos Otros Infecciosos

–	Galactosemia
–	Intolerancia hereditaria a la fructosa
–	Defectos del ciclo de la urea
–	Acidemias orgánicas y de aminoácidos
–	Trastornos de oxidación de ácidos grasos
–	Acidosis metabólica
–	Hiperplasia suprarrenal congénita/crisis 

suprarrenal

–	Falsificación de enfermedad pediátrica 
(PCF)/trastorno facticio por poder (FDP)

–	Negligencia o abuso infantil
–	Vómitos autoinducidos
–	Síndrome de vómitos cíclicos
–	Síndrome de rumiación

–	Sepsis/meningitis
–	Infección del tracto urinario
–	Infección de vías respiratorias 

superiores/inferiores
–	Otitis media
–	Hepatitis

Cardiacos

–	Insuficiencia cardiaca
–	Anillo vascular
–	Disfunción autonómica

Tomada y modificada de la nueva actualización de la guía para el manejo de la ERGE(1).



de interés especial

PEDIATRÍA INTEGRAL547.e6

Enfermedades autoinmunes, alergia y asma
El uso de medicamentos supresores de ácido parece rela-

cionarse con el aumento del riesgo de ser diagnosticado de 
alergia a la leche de vaca y llega a duplicar la probabilidad 
de desarrollar asma(6,11). El estudio de Räisänen et al. demos-
tró una asociación entre la exposición a IBP y el desarrollo 
de enfermedades autoinmunes pediátricas, en particular la 
enfermedad inflamatoria intestinal(12).

Enfermedad renal
El uso de IBP se ha asociado al desarrollo de nefritis inters-

ticial aguda (NIA), que es independiente de la dosis del IBP. 
Puede producirse recurrencia o exacerbación con una segunda 
exposición y a un mayor riesgo de enfermedad renal crónica 
(ERC), progresión de la ERC y enfermedad renal terminal, 
desconociéndose el mecanismo subyacente(6).

Recomendaciones
•	 El RGE es fisiológico en la mayoría de los lactantes y no 

precisan tratamiento.
•	 El primer escalón de la ERGE son las modificaciones die-

téticas; suelen mejorar con modificaciones de volumen.
•	 El IBP presenta baja efectividad por el ref lujo débilmente 

ácido de los lactantes.
•	 El uso de IBP en lactantes está reservado a casos seleccio-

nados y con una duración del tratamiento baja (máximo 
4-8 semanas).

•	 El uso de IBP se ha relacionado con múltiples complica-
ciones a largo plazo.

•	 Se necesitan más estudios sobre los efectos adversos de los 
IBPs a largo plazo.

•	 Es imperativo no medicalizar los procesos fisiológicos.
•	 Es importante brindar apoyo a la familia y transmitir un 

mensaje de normalidad.
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Transexualidad, un abordaje entre la ciencia 
y la conciencia

E n el amplio espectro de colores, identidades de género 
y orientaciones sexuales que abarca la comunidad 
LGTBIQ+, son dos las entidades más prevalentes: la 

homosexualidad y la transexualidad. En el capítulo previo 
de Terapia cinematográfica abordamos una serie de películas 
argumentales para entender la homosexualidad en la infancia 
y adolescencia(1). Y en nuestro capítulo de hoy lo haremos con 
la transexualidad.

La transexualidad, entendida como la disonancia entre la 
identidad de género de una persona y el sexo que le fue asig-
nado al nacer, es un tema complejo que ha ganado visibilidad y 
comprensión en las últimas décadas. No se trata de una elección 
o una enfermedad mental, sino de una parte intrínseca de 
la identidad de una persona. La Organización Mundial de la 
Salud (OMS) dejó de considerarla un trastorno mental en 2018, 
reclasificándola bajo “condiciones relacionadas con la salud 
sexual”. Las personas transexuales no se identifican con su sexo 
biológico, y desean vivir y ser aceptadas como miembros del 
sexo opuesto. Cuando ello se acompaña de angustia, ansiedad 
y malestar, se habla de disforia de género (para reconocer la 
angustia que puede causar la incongruencia) como una condi-
ción médica que requiere atención, no un problema psicológico.

El proceso de las personas trans es un camino personal y, 
a menudo, conflictivo, marcado por una significativa presión 
social, estigmatización, discriminación y, en muchos casos, 
violencia. Esto puede generar graves problemas de salud mental 
como depresión, ansiedad, autolesiones e ideación suicida. El 
apoyo familiar y social juega un papel crucial en la mitigación 
de estos riesgos. Los estudios muestran que los jóvenes trans 
que cuentan con el apoyo de sus familias tienen significati-
vamente menos probabilidades de intentar suicidarse o sufrir 
depresión en comparación con aquellos que experimentan un 
fuerte rechazo.

Hay que desmontar mitos y dejar claro que la transexualidad 
no es una elección y no es una enfermedad. Y cabe reconocer 
que suele aparecer en la infancia y reafirmarse en la preadoles-
cencia y adolescencia, de ahí la importancia de los pediatras en 
ese camino. La transexualidad en la infancia y la adolescencia 
es un tema de especial debate y preocupación, y cabe tener 
claro algunos conceptos:
•	 Identidad de género y edad. La idea de que los niños “no 

saben lo que quieren” es un mito. Muchos niños trans expre-
san su identidad de género desde una edad muy temprana, 
a menudo desde los 3 o 4 años. Aunque no siempre saben 
cómo expresarlo, la sensación de que algo no encaja es muy 
real para ellos.

Prescribir películas para entender 
la transexualidad en la infancia 
y adolescencia
J. González de Dios
Jefe de Servicio de Pediatría. Hospital General Universitario 
de Alicante. Profesor del Departamento de Pediatría. 
Universidad Miguel Hernández. Alicante.
Autor del proyecto “Cine y Pediatría”
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•	 Decisión y acompañamiento. Los padres no “deciden” que 
sus hijos sean trans. El papel de los progenitores y pro-
fesionales es el de acompañar y apoyar a los menores en 
la exploración y afirmación de su identidad. Esto implica 
escuchar, respetar el nombre y los pronombres elegidos, y 
proveer un entorno seguro. La falta de apoyo y el rechazo 
familiar son factores de riesgo significativos para la salud 
mental de los jóvenes trans.

•	 Intervenciones médicas. La “hormonación de niños” es 
una afirmación incorrecta. En la infancia, el abordaje se 
centra en el apoyo social y psicológico. Las intervenciones 
médicas, como los bloqueadores de pubertad, solo se con-
sideran en la adolescencia y bajo una estricta evaluación 
profesional, con el fin de dar al menor tiempo para con-
solidar su identidad sin los cambios físicos de la pubertad 
que pueden ser angustiosos. La hormonación cruzada se 
inicia aún más tarde, generalmente cerca de la mayoría de 
edad, y siempre con consentimiento informado del joven 
y su familia.

El objetivo principal es la salud y el bienestar del menor 
trans. Acompañar a los niños y adolescentes trans implica 
ayudarlos a desarrollar una autoestima corporal positiva, a 
fortalecer sus herramientas para combatir la transfobia y a ser 
críticos con un sistema binario de género que los excluye. El 
respeto a su identidad y la provisión de un entorno de apoyo 
son las intervenciones más importantes.

Cabe enunciar que este es un tema cada vez más presente 
en las revistas pediátricas, y baste el ejemplo de estos artículos 
en Anales de Pediatría(2-4), Revista de Pediatría de Atención 
Primaria(5,6), Pediatría Integral(7) o FAPap(8).

La transexualidad en el séptimo arte

La evolución de la representación trans en el cine es un 
reflejo de los cambios sociales en la percepción de la identidad 
de género. Históricamente, el cine ha perpetuado estereoti-
pos negativos y, en el mejor de los casos, ha relegado a los 
personajes trans a un segundo plano. Sin embargo, en las 
últimas décadas, se ha observado un cambio significativo hacia 
representaciones más matizadas, auténticas y protagonizadas 
por personas trans.
•	 La era de la burla, la patología y la violencia (princi-

pios del cine - década de 1990). Durante la mayor parte 
del siglo XX, la representación de la transexualidad fue 
inexistente o, cuando aparecía, era casi siempre nega-
tiva, caricaturesca y asociada a la desviación, la patolo-
gía o el crimen. Los personajes que se vestían con la ropa 
del género opuesto (cross-dressers), que a menudo eran 
interpretados erróneamente como trans, eran objetos de 
burla en comedias como No quiero ser un hombre (Ich 
möchte kein Mann sein, Ernst Lubitsch, 1918), conato 
en el cine mundo, La gran aventura de Silvia (Sylvia 
Scarlett, George Cukor, 1935), Glen o Glenda (Glen 
or Glenda, Ed Wood, 1953), Women in Revolt (Paul 
Morrissey, 1971), Con faldas y a lo loco (Some Like It 
Hot, Billy Wilder, 1959) o Tootsie (Sydney Pollack, 1982).  

Peor aún, se les asociaba con la psicopatología y la violencia, 
y son ejemplos como Psicosis (Alfred Hitchcock, 1960), 
Vestida para matar (Dressed to Kill, Brian De Palma, 1980) 
o El silencio de los corderos (The Silence of the Lambs, 
Jonathan Demme, 1991) que utilizaron el travestismo como 
un elemento de suspenso, equiparando la disforia de género 
con la enfermedad mental y la violencia. Aunque el perso-
naje de Buffalo Bill no es trans, su representación borró la 
línea entre el travestismo y la transexualidad, asociando 
la búsqueda de la identidad de género con la psicopatía. 
Esto tuvo un impacto devastador en la percepción pública 
y contribuyó a la estigmatización y la transfobia.

•	 El inicio de la humanización (década de 1990 y 2010). 
La década de los 90 marcó un punto de inf lexión con 
la llegada del New Queer Cinema, un movimiento que 
buscaba explorar narrativas LGTBIQ+ desde una perspec-
tiva más auténtica y sin filtros. Fue en esta época cuando 
empezaron a surgir películas que, si bien a menudo tenían 
finales trágicos, al menos humanizaban a los personajes 
trans y les daban un arco narrativo más profundo. En 
estas dos décadas, algunas películas marcaron un hito: 
Boys Don’t Cry (Kimberly Peirce, 1999), porque visibi-
lizó un tipo de transfobia que hasta entonces era tabú en 
la gran pantalla, aunque fue controvertida por la trágica 
historia de Brandon Teena y por ser interpretada por una 
actriz cisgénero (Hilary Swank); Todo sobre mi madre 
(Pedro Almodóvar, 1999), porque a través del personaje 
de Agrado (interpretado por la actriz trans Antonia San 
Juan), ofreció una visión de la vida trans que era a la vez 
dramática y llena de vitalidad; Transamérica (Duncan 
Tucker, 2005), road movie de descubrimiento personal, 
cuya protagonista, Bree (interpretada por Felicity Huff-
man, una actriz cisgénero), se embarca en un viaje por 
carretera para conocer a su hijo.

•	 La era del activismo y la autenticidad (década de 2010 en 
adelante). La década de 2010 fue crucial para la representa-
ción trans en el cine y la televisión. La comunidad trans se 
volvió más visible y organizada, y el llamado a la inclusión 
se hizo más fuerte. Los principales avances de esta década 
fueron:
–	 Protagonistas trans en el centro de la narrativa: pelícu-

las como Una mujer fantástica (Sebastián Lelio, 2017), 
protagonizada por la actriz trans Daniela Vega, colocaron 
a un personaje trans en el centro de la historia, sin que 
su transexualidad sea el único motor de la trama.

–	 Aparición de talentos trans, solucionando la crítica más 
grande a la representación de décadas anteriores de per-
sonas trans por actores, negando oportunidades a actores 
y actrices trans. El ejemplo de películas como Tangeri-
ne (Sean Baker, 2015), protagonizada por actrices trans 
(Kitana Kiki Rodríguez y Mya Taylor), demostró que 
se podían contar historias trans auténticas sin recurrir a 
estereotipos; aun así, los actores siguieron interpretando 
papeles trans, como Jared Leto en Dallas Buyers Club 
(Jean-Marc Vallée, 2013).

–	 Diversidad de experiencias: el cine comenzó a explorar 
una gama más amplia de experiencias trans y también 
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se abordó la identidad de género en la infancia con una 
sensibilidad y naturalidad que no se había visto antes 
(y en este artículo centraremos nuestra atención en este 
apartado).

–	 Documentales de empoderamiento, como Disclosure: 
Ser trans en Hollywood (Disclosure: Trans Lives on 
Screen, Sam Feder, 2020), donde se analiza críticamente 
más de 100 años de historia cinematográfica, revelando 
cómo Hollywood ha entrenado al público a reírse de las 
personas trans, a verlas como objetos de fetichismo o a 
temerles.

•	 Y ahora, el futuro del cine trans radica en seguir apostando 
por la autenticidad, dando voz a los creadores trans para 
que cuenten sus propias historias. Ya no se trata solo de 
tener personajes trans en la pantalla, sino de que estos sean 
complejos, diversos y multidimensionales. El objetivo final 
es normalizar la identidad trans y mostrarla como lo que es: 
una parte natural y digna de la experiencia humana, más 
allá del drama, la tragedia o la patología.

Pues este mismo recorrido hoy lo vamos a realizar a través 
de aquellas películas sobre la transexualidad donde la infancia 
y adolescencia tienen un especial protagonismo. Y desde esta 
sección de Terapia cinematográfica hoy recogemos 7 películas 
argumentales alrededor de la transexualidad en la infancia y 
adolescencia. De cada película ofreceremos una breve ficha 
de la película y nuestros protagonistas, destacaremos las emo-
ciones y ref lexiones que podremos extraer, y enunciaremos 
algunas frases “de cine” para el recuerdo que se derivarían de 
“prescribir” ese film. Estas películas son, por orden cronológico 
de estreno:
•	 Boys Don´t Cry (Kimberly Peirce, 1999)(9), para reivindicar 

el respeto a las personas transgénero y no tener que llorar 
por la transfobia.

•	 3 generaciones (About Ray (3 Generations), Gaby Dellal, 
2015)(10), para reconocer (y respetar) el arco iris entre las 
distintas generaciones familiares.

•	 Girl (Lukas Dhont, 2018)(11), para entender que el cuerpo 
puede ser la cárcel en el proceso de tránsito, y brotan heridas.

•	 Lola (Lola vers la mer, Laurent Micheli, 2019)(12), para 
comprender la importancia de la superación de prejuicios y 
la reconciliación familiar en la transexualidad de un hijo o 
hija.

•	 Una niña (Petite fille, Sébastien Lifshitz, 2020)(13), para 
entender el amor incondicional de una familia que lucha 
por la felicidad de su hija trans desde su infancia.

•	 Gabi, de los 8 a los 13 años (Gabi, 8 till 13 år, Engeli Bro-
berg, 2021)(14), para viajar de la infancia a la adolescencia, 
de la transición a la aceptación.

•	 20.000 especies de abejas (Estibaliz Urresola Solaguren, 
2023)(15), para abrazar la luminosidad de la infancia trans 
en la comprensión de la identidad de género.

Siete películas argumentales para entender la transexua-
lidad y favorecer el camino de transición desde la infancia y 

adolescencia, un aspecto sobre el que se ha avanzado mucho, 
pero donde aún resta mucho por caminar.

Prescripción 1 
Boys Don´t Cry (Kimberly Peirce, 1999)

Ficha técnica

Título: Boys Don´t Cry. Título original: Boys Don´t Cry.
Dirección: Kimberly Peirce. País: EE.UU. Año: 1999.
Duración: 114 min. Género: Drama basado en hechos 

reales.
Reparto: Hilary Swank, Chloë Sevigny, Peter Sarsgaard, 

Brendan Sexton III, Alicia Goranson.
 Ficha de los protagonistas:

•	 Nombre: Teena Brando (Hilary Swank) es una chica de 
Nebraska (EE.UU.), que siempre ha querido ser un chico 
y decide hacerse pasar por tal y llamarse Brando Teena.

Frases de cine

•	 “Soy hermafrodita... Una persona que a la vez es mujer y 
hombre”.

•	 “¿Por qué andas con chicos si eres una chica?, ¿por qué vas 
por ahí besando a las chicas?”.

•	 “Brando, te invité a casa y lo único que hiciste fue contagiar 
a mi hija con tu enfermedad. ¿Acaso alguna vez piensas 
en Lana?”.

Síntesis argumental

Película basada en un hecho real acaecido en el año 1993 
en Nebraska. Brando Teena (nacido como Teena Brandon) fue 
un hombre transgénero que fue golpeado, violado y asesinado 
brutalmente a los 21 años de edad por dos exconvictos, John 
Lotter y Marvin Thoman Nissen, por motivo de transfobia, 

Prescripción 1. Boys Don´t Cry (Kimberly Peirce, 1999).
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en uno de los crímenes de odio que más conmocionaron a la 
opinión pública de Estados Unidos en la década de los 90. Un 
hecho así pronto vio la luz como un documental, The Brandon 
Teena Story (Susan Muska, 1998) y, posteriormente, como la 
película Boys Don´t Cry. El resultado es un filme estremece-
dor, de gran dureza, que se erige como manifiesto de denuncia 
contra el fanatismo, la violencia y la humillación que se ejerce 
en el llamado primer mundo contra aquellos que se atreven a 
vivir su diferencia.

Y en esta película asistimos a las dudas de Brandon, sus 
tormentos, sus ilusiones, sus deseos y a todo lo que mueve su 
vida. Un chico que intentaba reasignar su identidad sexual, 
que no buscó hacer daño a nadie y que terminó por sufrir los 
daños de la ignorancia de una sociedad bárbara que no tolera 
las diferencias. Porque Brandon vive atrapado en un cuerpo 
que no acepta y en un mundo que no le acepta, y por ello 
busca en el amor la manera de redimirse de todo cuanto odia, 
especialmente enfocado en Lana (Chloê Sevigny).

Emociones y reflexiones

Aunque Boys Don´t Cry nos remarca en su título que los 
chicos no lloran, nosotros seguimos llorando por la transfobia, 
término con el que denominamos al miedo, odio, falta de acep-
tación o incomodidad frente a las personas transgénero. Una 
transfobia que sabemos que puede adoptar diferentes formas: 
creencias y actitudes negativas, aversión y prejuicios contra 
las personas trans, miedo irracional y malentendidos, falta 
de aceptación o descarte de los pronombres o la identidad de 
género preferidos, insultos y lenguaje despectivo, intimidación, 
abuso y hasta violencia.

Una historia cruda y profundamente conmovedora que 
genera una avalancha de emociones en el espectador, entre 
ellas la empatía con el protagonista, pero también la tristeza 
y rabia ante un final tan devastador. Porque la masculinidad 
tóxica y la violencia son un recordatorio de los peligros del 
odio y de la intolerancia. Boys Don´t Cry fue rodada con un 
bajo presupuesto, propio del cine independiente, pero se con-
virtió rápidamente en una de las películas clave dentro del 
cine LGTBIQ+.

Prescripción 2 
3 generaciones (Gaby Dellal, 2015)

Ficha técnica

Título: 3 generaciones. Título original: About Ray 
(3 Generations).

Dirección: Gaby Dellal. País: EE.UU. Año: 2015.
Duración: 87 min. Género: Drama.
Reparto: Elle Fanning, Naomi Watts, Susan Sarandon, Tate 

Donovan, Sam Trammell.
 Ficha de los protagonistas:

•	 Nombre: Ramona/Ray (Elle Fanning), una adolescente de 
16 años transgénero, Maggie (Naomi Watts), su madre sol-
tera, y Dolly (Susana Sarandón), la abuela que se reconoció 
lesbiana, viven juntos en Nueva York.

Frases de cine

•	 “Cada año soplo las velas y formulo el mismo deseo. Deseo 
ser un chico. Me criaron en Nueva York mi madre, la 
madre de mi madre y la novia de la madre de mi madre. 
A mis amigos les parecía guay. Yo solo quería ser normal”.

•	 “Ramona no existe. Es Ray”.
•	 “¿Por qué no puede ser lesbiana y ya está...?”.

Síntesis argumental

La película nos introduce en la historia familiar de tres 
generaciones de mujeres cuyas vidas se van transformando por 
la decisión de Ramona/Ray cuando decide empezar el proceso 
de reasignación sexual de mujer a hombre. Ramona/Ray sobre-
vive a su cuerpo y a sus sentimientos (se siente incómoda con 
sus pechos, sus reglas, viste como un chico y actúa como tal, 
siempre con su patín de skateboard). Su madre, Maggie, debe 
lidiar con la decisión tomada por su hija e intentar comprender 
cómo criar a su única hija como un hijo, mientras debe rastrear 
al padre biológico para poder así conseguir su consentimiento 
legal para iniciar el tratamiento, pues para la reasignación de 
sexo se precisa el consentimiento de ambos progenitores. Y la 
abuela, Dolly, ahora lesbiana, tendrá que aceptar que tiene un 
nieto en vez de una nieta.

Un guion que nos presenta un prototipo de familia nada 
convencional, pero que nos pone con los pies en la tierra res-
pecto a este tema en pleno siglo XXI. Y donde tendrán que 
confrontar sus identidades y abrazar su fuerza como familia 
para llegar a la aceptación y el entendimiento.

Emociones y reflexiones

3 generaciones es un canto al amor, a la familia, a la acep-
tación y a la comprensión, que intenta revisar la diversidad 
del arco iris a través de las diferentes generaciones del título. 
Porque el deseo de nuestro protagonista de alcanzar la 

Prescripción 2. 3 generaciones (Gaby Dellal, 2015).
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normalidad y la necesidad de poner fin al enfrentamiento diario 
con el propio reflejo en el espejo conllevan el inicio de trámites 
burocráticos que alteran los vínculos familiares y cuestionan 
la urgencia de una transformación que para Ray es un asunto 
de vital importancia. Y el viaje se hace más agradable gracias 
a sus tres enormes actrices y al mostrar con honestidad una 
familia de mujeres llenas de dudas, de f laquezas y de fuerza 
en pleno siglo XXI.

Porque la situación de los adolescentes trans se debe abordar 
desde la ciencia y la conciencia, desde la razón y el corazón, 
desde la diversidad de miras de estas tres generaciones... y 
las que hagan falta. Y Naomi Watts lo tuvo claro, no solo 
al protagonizar esta película, sino también a la hora de ser 
coproductora. Porque quizás el verdadero problema del tran-
sexual hoy no es que esté atrapado en un cuerpo equivocado; 
el verdadero problema del transexual hoy es que está atrapado 
en una mentalidad social equivocada.

Prescripción 3 
Girl (Lukas Dhont, 2018)

Ficha técnica

Título: Girl. Título original: Girl.
Dirección: Lukas Dhont. País: Bélgica. Año: 2018.
Duración: 100 min. Género: Drama basado en hechos reales.
Reparto: Victor Polster, Arieh Worthalter, Valentjin Dhaenens, 

Tijmen Govaerts, Oliver Bodart.
 Ficha de los protagonistas:
•	 Nombre: Lara (Victor Polster) es un joven transgénero belga 

que sueña con convertirse en bailarina.

Frases de cine

•	 “Vive el presente. Disfruta del momento. Sé una chica. 
Eres una chica. Eso es bueno, ¿no? Yo veo a una chica 
guapa y simpática. ¿Qué crees que cambiará el tratamiento 
hormonal?... ¿Te hace ilusión tener pecho? Eres una mujer 
y tienes cuerpo de mujer. Lo único que podemos hacer es 
constatarlo y apoyarte. Pero ya eres todo lo que serás”.

•	 “Vaciamos el pene y retiramos los cuerpos cavernosos. 
Luego lo cerramos y volvemos del revés, y esa será tu nueva 
vagina. Usaremos una parte del glande para hacer el clí-
toris. Como tomas inhibidores hormonales, puede que el 
pene no te haya crecido mucho, así que quizás tengamos 
que usar algo de tejido intestinal para que la vagina sea 
bastante profunda... Las complicaciones más frecuentes son 
el sangrado y la cicatrización lenta de las heridas. Una 
posible complicación grave es la fístula rectovaginal...”.

•	 “Gracias a todos por venir. Hoy es un día importante para 
nosotros. Es un gran momento para la familia, para los 
tres. Es una nueva vida. Para Lara es un gran momento. 
Hemos peleado mucho hasta llegar aquí y es estupendo 
poder compartirlo hoy con todos vosotros”.

Síntesis argumental

Nora Monsecour tenía un sueño: quería ser bailarina. Un 
sueño que apareció desde que dio sus primeras lecciones de 

ballet, con apenas cuatro años. Tenía el talento, el deseo, la ele-
gancia y la determinación necesarios para llegar a conseguirlo. 
Solo había un problema: había nacido en un cuerpo masculino. 
Esta historia real fue la fuente de inspiración de la película Girl 
y es la ópera prima del realizador belga Lukas Dhont, quien 
tardó nueve años en gestar esta película, un tiempo fértil, pero 
de tierras movedizas para él: un tiempo en el que el propio 
director también salió de su propio armario para aceptar su 
homosexualidad.

Y un bautismo que podemos considerar un milagro de 
sentido y sensibilidad, un filme dedicado a contar la historia 
de Nora, pero ahora bajo el nombre ficticio de Lara, y para 
ello contó con un sorprendente actor de 16 años, Victor Pols-
ter, omnipresente en esta película especial y que no dejará 
indiferente. Porque, aunque se trata la transexualidad con 
tacto y arte, la comunidad trans ha reprochado la condición 
cisgénero (no transgénero) del actor principal (si bien fuera 
elegido entre un casting de más de 500 jóvenes que incluían 
chicos, chicas y transexuales y también por su condición de 
bailarín del Ballet Vlaanderen). Sin embargo, a estas alturas 
la mejor aliada de Girl es la propia bailarina belga Nora Mon-
secour, quien ha afirmado que esta historia no es la fantasía 
de un realizador cisgénero, sino que la historia de Lara es su 
verdadera historia. Y Lukas Dhont nos sitúa a la altura de los 
ojos de su protagonista, esta adolescente de 15 años que se 
encuentra embarcada en el proceso de tránsito: el tratamiento 
hormonal preciso antes de la operación que le signif icará 
cambiar de sexo masculino a femenino. Y Lara siente que 
su cuerpo se ha convertido en su cárcel e intenta canalizar 
toda su esperanza y frustración a través de la disciplina que 
le implica el ballet.

Emociones y reflexiones

Es Girl una película llena de asertividad. No solo en el 
equipo de profesionales que atienden a Lara, sino en su propia 

Prescripción 3. Girl (Lukas Dhont, 2018).
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familia. Sorprende que esta obra sea el primer largometraje 
del director y coguionista Lukas Dhont, porque está rea-
lizada con una seguridad, sabiduría y sensibilidad que no 
ejecuta ningún paso en falso, y el objetivo no era banal por 
su afán de contarnos el sufrimiento de una adolescente, no 
solo en su aspiración de ser una bailarina de ballet clásico, 
sino, sobre todo, en luchar por encontrar la forma de salir del 
dilema de dejar atrás su cuerpo masculino para alcanzar una 
feminidad intrínseca y esencial con la que se identifica y que 
necesita para verse completa y genuina. Belleza, contención, 
delicadeza, sutileza y autenticidad... incluso en su final, que 
cabe no desvelar.

Es Girl una película muy recomendable. Mucho más que la 
fusión de Billy Elliot (Stephen Daldry, 2000)(16), Cisne negro 
(Darren Aronfosky, 2010) y Transamérica (Duncan Tucker, 
2005)(17). Una película que nos acerca a una realidad cada vez 
más visible en la sociedad, que muestra y no demuestra, refleja 
y no reivindica. Algunos la aman y otros no. Pero es lo que 
tienen los colores, también los del arcoíris.

Prescripción 4 
Lola (Laurent Micheli, 2019)

Ficha técnica

Título: Lola. Título original: Lola vers la mer.
Dirección: Laurent Micheli. País: Bélgica. Año: 2019.
Duración: 90 min. Género: Drama.
Reparto: Mya Bollaers, Benoît Magimel, Els Deceukelier, 

Sami Outalbali, Jéremy Zagba.
 Ficha de los protagonistas:

•	 Nombre: Lola (Mya Bollaers) es una joven transexual belga 
de 18 años que realiza un especial viaje con su padre camino 
al Mar del Norte a dispersar los restos de su madre.

Frases de cine

•	 “Desde ahora, tan solo seguiremos el protocolo. Habrá dos 
fases, como planeamos. Una en cinco semanas y la otra en 
diez. Primero aumento de pecho y castración y, después, 
reasignación”.

•	 “No tienes decencia. Tu madre se avergonzaría de ti. 
¿Cómo nos has hecho esto?... Mírate, ¿no te avergüenzas 
de aparecer así delante de tu familia y de tus amigos? Con 
pintas de travelo”.

•	 “Empezó con pesadillas casi cada noche. Más tarde, un día 
empezó a romper su ropa, autolesionarse, a sufrir ataques 
de pánico y crisis. Empezaba a llorar y a gritar por nada. 
Al final te vuelve loco. Un día llamaron de la escuela. Se 
había cortado los brazos con unas tijeras. Vimos psiquia-
tras. Lo intentamos todo para ayudarle. Pensábamos que 
todo pasaría. Pero no, tan solo empeoró. Empezó a esca-
parse y desaparecía durante días. Su madre y yo estábamos 
muy asustados. Y después, empezó a ponerse ropa de chica, a 
travestirse. Y yo solo perdí el control. No podía soportarlo... 
Tenía un hijo, no una hija”.

Síntesis argumental

Lola, de 18 años, vive en un hogar de acogida con Samir, 
su único amigo, pues su padre no aceptó, dos años antes, que su 
hijo Lionel quisiera ser una chica y la expulsó de casa. Cuando 
su madre fallece, su padre Philip (Benoît Magimel) se asegura 
de que su hija no se perderá la ceremonia. Tras ese reencuentro, 
la película se nos presenta como una impactante road movie 
entre un padre y su hija trans por los caminos belgas que llevan 
hacia el Mar del Norte para esparcir los restos de la madre en 
las dunas de la casa de su infancia. Porque su madre Cathe-
rine fue su único apoyo a nivel emocional y económico en su 
proceso de transición.

Un tour de force interpretativo de altura entre Lola (Mya 
Bollaers, en su debut como actriz trans) y su padre Philip. 
Un viaje más emocional que físico y que tendrá consecuencias 
imprevisibles. Un viaje donde la música de una seleccionada 
banda sonora amplifica la emoción de algunas escenas. Y la 
película llega a un final tan abierto como maravilloso.

Emociones y reflexiones

El viaje en coche funciona como una road movie iniciá-
tica y un catalizador para enfrentar el pasado doloroso y la 
desconexión que existía entre padre e hijo, incluso antes de 
la transición de Lola. La reflexión central de Lola es cómo el 
amor familiar puede o no superar la incomprensión, el orgullo 
y la rigidez mental, y se nos muestra el difícil proceso de un 
padre que debe reconfigurar su idea de su “hijo” para poder 
ver y aceptar a su “hija”. La ausencia de la madre fuerza un 
acercamiento que, aunque lleno de asperezas, es un camino 
hacia la posibilidad de un nuevo comienzo.

Porque la figura de la madre actúa como una tercera pro-
tagonista invisible, cuyo último deseo une a padre e hija. Su 
muerte y el acto de esparcir sus cenizas representan la necesidad 
de cerrar un ciclo y redefinir la familia. Un viaje hacia la costa 
(“vers la mer” en su título original) que obliga a los protago-
nistas a dejar atrás el rencor y el dolor, buscando una calma y 
un entendimiento que les permitan seguir adelante.Prescripción 4. Lola (Laurent Micheli, 2019).
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Prescripción 5 
Una niña (Sébastien Lifshitz, 2020)

Ficha técnica

Título: Una niña. Título original: Petite fille.
Dirección: Sébastien Lifshitz. País: Francia. Año: 2020.
Duración: 85 min. Género: Documental.
Reparto: Sasha Kovac y su familia, especialmente su madre 

Karine.
 Ficha de los protagonistas:

•	 Nombre: Sasha es una niña francesa transgénero de 7 años.

Frases de cine

•	 “Sasha odia su colita. Sasha odia no poder tener un bebé 
algún día”.

•	 “Es agotador tener que ir al colegio a luchar con ellos. Hay 
niños que la aceptan sin problemas. Me gustaría que los 
adultos hicieran lo mismo”.

•	 “Estoy convencida de que todos tenemos un papel en la 
vida. Y creo que Sasha ha venido para cambiar la men-
talidad de la gente. Y yo estoy aquí para ayudarle”.

Síntesis argumental

Shasa es una niña en el cuerpo de un niño. Es algo que ya 
comentaba cuando tenía 4 años y ahora lo vivimos, el trans-
currir de los hechos a sus 7 años de edad, con la lucha de su 
familia para que su identidad de género sea reconocida y acep-
tada. Una batalla incansable de su madre (también del padre y la 
implicación de sus otros tres hermanos) contra las instituciones, 
especialmente la escuela en una pequeña comunidad rural de 
Francia, que se niega a tratar a Sasha como una niña. Karine 
aprecia ese rechazo entre sus compañeros, pero también en 
algunos profesores y muchos padres de sus compañeros.

A través de un seguimiento íntimo, el documental muestra 
los momentos más tiernos y vulnerables de Sasha en su hogar, 
donde es plenamente aceptada, así como la frustración y la 
pena que experimenta cuando se enfrenta al rechazo en el 
mundo exterior. La cámara de Lifshitz documenta las visitas 
de la familia a una psiquiatra especializada, quien explica la 
disforia de género (hoy preferimos hablar de incongruencia 
de género, por dos motivos: porque despatologiza la iden-
tidad de género y porque se enfoca en la persona, no en el 
sufrimiento) y el proceso que Sasha necesita para f lorecer. 
Estas escenas son arrolladoras por la realidad que emanan y 
el buen proceder de la psiquiatra en la formación e informa-
ción que proporciona: toda una lección. Destacar la buena 
explicación de los pasos que supone la transición a tan corta 
edad. Más adelante visitan a la endocrinóloga, otra reunión 
médico-paciente espectacular al explicar cuándo y cómo 
detener la pubertad.

Emociones y reflexiones

En cada escena de Una niña, esa preciosidad de niña lla-
mada Sasha llena la pantalla de buenos sentimientos pese a 
tanto sufrimiento. Una lección de resiliencia a tan temprana 
edad, a veces superior a la de sus padres, que caen con fre-
cuencia ante el dolor de ver que a su hija se le está pasando 

la infancia sin poder hacer o tener lo que desea. Escenas que 
nos rompen el corazón, lágrimas de Sasha que nos empapan 
el alma. Porque le encanta vestirse con trajes de niña y espera 
poder llevarlos algún día al colegio o a la actividad extraescolar 
de ballet.

Porque esta película es un retrato del amor incondicional 
de una familia que lucha por la felicidad de su hija. Y ello a 
través de un enfoque humanista y cercano, siguiendo la línea 
de la filmografía del director, Sébastien Lifshtiz (quien un 
año antes ya nos regaló otra película documental potente, 
Adolescentes(18)), en lo que es una llamada a la visibilidad 
y comprensión de la incongruencia de género. La película 
nos destaca la claridad de Sasha sobre su propia identidad 
frente a la incomprensión de muchos adultos: mientras ella 
simplemente quiere ser y vestir como se siente, los adultos 
complican la situación con normas y burocracia. Este con-
traste subraya la inocencia de la niñez y la dureza del mundo 
exterior, resaltando que el apoyo familiar es crucial para 
alcanzar la felicidad en ese camino de transición.

Comentar que muchos años antes, una película belga icónica 
nos presentó a otra niña trans de 7 años que, como Sasha, ha 
nacido con un sexo con el que no está cómoda, también vive 
en una familia estructurada con varios hermanos, y ambas se 
parecen físicamente y en sus anhelos. Aquí nos referimos a 
Ludovic (Georges Du Fresne), protagonista de Mi vida en 
rosa (Ma vie en rose, Alain Berliner, 1997)(19), y quien sueña 
también con ser una niña. Una película valiente, vista ahora 
cuando fue estrenada, pues aborda el tema de la transexuali-
dad con tino, sin subrayados y con dosis de inteligente humor. 
Porque la vida puede ser en rosa, en azul o en muchos colores 
del espectro de la luz. Una luz que va mucho más allá del póker 
de los cromosomas X e Y. Porque la vida no va de cromosomas, 
ya lo hemos dicho muchas veces, va de respeto, de amor, de 
comprensión, de apoyo, de felicidad...

Prescripción 5. Una niña (Sébastien Lifshitz, 2020).
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Prescripción 6 
Gabi, de los 8 a los 13 años (Engeli Broberg, 2021)

Ficha técnica

Título: Gabi, de los 8 a los 13 años. Título original: Gabi, 
8 till 12 är.

Dirección: Engeli Broberg. País: Suecia. Año: 2021.
Duración: 77 min. Género: Documental.
Reparto: Gabriela Jude Fletcher y su familia, especialmente 

su madre, Tracy.
 Ficha de los protagonistas:

•	 Nombre: Gabriela es una chica sueca transgénero que sim-
plemente quiere ser Gabi y vivimos esa transición de los 8 
a los 13 años.

Frases de cine

•	 “Hola, Gabi del futuro. Ahora tengo 13 años y acabo de 
hacer sexto. Tengo un par de consejos para ti. Nunca dejes 
de jugar al fútbol, por mucho que te cueste, y deja de preo-
cuparte por lo que los demás piensen de ti. Espero que sigas 
teniendo el valor de seguir siendo tú, aunque seas diferente 
a los demás. Gabi, 13 años”.

•	 “Hay gente de mi clase que se acerca a la pubertad, pero 
a mí no me apetece nada, porque te crecen estas de aquí. 
Empiezan a crecer a los 11 o los 12 años. Yo ya tengo 
11 años...”

•	 “En el colegio ya me comporto como un niño. Llevo ropa 
de niño y siempre juego con los niños. Además, pongo la 
voz más grave... ¿Eso significa que soy una niña? Si te 
operas para ser un niño y dejas de ser niña, ¿qué vestidos 
tienes que vestir?».

Síntesis argumental

Gabriela Jude Fletcher simplemente quiere ser Gabi. Un 
deseo que parece sencillo, pero que no lo es. Gabi se siente 
diferente. En sus 8 años de vida, decir las cosas claras nunca 
le ha supuesto ningún problema. Pronto se tiene que trasladar 
de Estocolmo a Dalarna, una pequeña población del centro 
del país. Y crece con su pelo corto y con pañuelo a la cabeza, 
su amor al fútbol, su chándal y camisetas de distintos equi-
pos de fútbol, y su elección por la compañía de chicos, lo que 
nos confirma su comportamiento como una chica tomboy. Le 
agrada que le digan que se parece a un niño e indaga en inter-
net cómo cortarse el pelo, buscando como modelo a Cristiano 
Ronaldo o Gareth Bale.

Pero cuando la familia se traslada a ese pequeño pueblo y 
llega a la pubertad, las cosas empiezan a cambiar. A través de 
YouTube se informa Gabi de la transexualidad y los métodos 
existentes para detener la pubertad, así como cuándo es posible 
en Suecia solicitar la cirugía de reasignación de sexo. Y en ese 
camino llega la fiesta de su 13 cumpleaños. Y poco después 
llega la menarquía. Y comienza a escribir en su “Carta al amigo 
del futuro” sus dudas de no saber si es heterosexual, lesbiana o 
bisexual, sobre los pensamientos acerca de su padre de verdad... 
y aquel mensaje que iniciaba esta historia con el “Tengo un par 
de consejos para ti...”. Y tras enterrar aquella caja que vimos 
al comienzo de la película, finaliza esta historia, dejando al 

protagonista (y también a los espectadores) con el futuro de 
Gabi por escribir.

Emociones y reflexiones

La película Gabi, de los 8 a los 13 años, es un retrato 
íntimo y profundo de la infancia y la preadolescencia, cen-
trado en la lucha por la identidad de género, y ello a través de 
un seguimiento de nuestro protagonista y su familia durante 
cinco años. Un niño que se enfrenta a los estereotipos de la 
sociedad y a la búsqueda de su propio lugar en el mundo, y que 
en el camino nos deja una serie de mensajes clave. El primero 
es la lucha por ser uno mismo en un mundo binario, donde 
no encaja en las normas de género preestablecidas; porque 
Gabi desde su infancia se siente “diferente” y se niega a ser 
encasillado como una niña, presión que aumenta al mudarse 
a una localidad más pequeña y ante el acecho de la pubertad. 
El segundo es la importancia del apoyo familiar, que aquí 
se nos muestra como un entorno familiar que, aunque con 
sus propias dudas y aprendizajes, apoya incondicionalmente 
a Gabi. El tercer mensaje es ref lexionar sobre la f luidez de 
la identidad en la infancia, pues a lo largo de los cinco años, 
vemos a Gabi pasar por diferentes etapas, probando distintas 
formas de vestirse, de comportarse y de relacionarse con sus 
amigos, en ese discurrir que va de comportarse como tomboy 
a sentirse como transexual, y todo ello enfrentado a la diatriba 
entre la presión social y el deseo de pertenencia. Y finalmente, 
y quizás en última instancia, entender que el viaje de Gabi es 
un viaje hacia la auto-aceptación, desde un niño extrovertido 
y seguro de sí mismo hasta un adolescente más introvertido y 
cauteloso, para finalmente encontrar una nueva confianza al 
reafirmar su identidad. De ahí ese mensaje que se envía a sí 
mismo y entierra en la caja.

Una película más que nos invita a la ref lexión y que nos 
recuerda la importancia de escuchar y respetar a los más jóve-
nes en su camino de autodescubrimiento. Un camino que diez 

Prescripción 6. Gabi, de los 8 a los 13 años (Engeli Broberg, 2021).
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años antes ya se exploró en la película francesa Tomboy (Céline 
Sciamma, 2011)(20), donde Laure (Zoé Héran), de 10 años, 
tras instalarse con su familia en un barrio a las afueras de 
París, intenta hacerse pasar por un chico llamado Michael. 
Y todo ello en un film realizado con delicadeza que no juzga, 
ni moraliza, ni ofrece verdades absolutas, ni realidades únicas 
e inamovibles, ni saca conclusiones.

Prescripción 7 
20.000 especies de abejas (Estibaliz Urresola 
Solaguren, 2023)

Ficha técnica

Título: 20.000 especies de abejas. Título original: 20.000 
especies de abejas.

Direcc ión: Est íba l iza Urresola Solaguren. Pa ís: 
España. Año: 2023.

Duración: 129 min. Género: Drama.
Reparto: Sofía Otero, Patricia López Arnaiz, Ane Gaba-

raín, Itziar Lazkano, Martexto Rubio.
 Ficha de los protagonistas:

•	 Nombre: Lucía (Sofía Otero) es una niña trans española de 
8 años que no entiende por qué insisten en llamarle Aitor, 
aunque todos le conocen como Cocó.

Frases de cine

•	 “¿Tú crees que cuando estaba en la tripa de mamá algo 
salió mal?”.

•	 “¿Yo me puedo morir para nacer otra vez siendo chica?... 
Mi verdadero nombre es Lucía”.

•	 “Mi abuelo dice que hay muchas especies de abejas y que 
todas son buenas”.

Síntesis argumental

20.000 especies de abejas es un poético título para un rea-
lista, conmovedor y luminoso retrato sobre la búsqueda de la 
identidad de una niña trans de 8 años y por el que la joven actriz 
vasca Sofía Otero hizo historia en la Berlinale de 2023, pues 
se convirtió en la actriz más joven en ganar el Oso de plata a la 
mejor interpretación femenina. Es inolvidable su papel como 
Aitor/Lucía/Cocó.

Cocó es el apodo con el que le llama su familia y reco-
noce que no encaja en las expectativas del resto y no entiende 
por qué. Todos a su alrededor insisten en llamarle Aitor, pero 
no se reconoce en ese nombre ni en la mirada de los demás; 
porque quiere ser y llamarse Lucía. Su madre Ane (Patricia 
López Arnaiz), sumida en una crisis profesional y sentimen-
tal, aprovechará las vacaciones para viajar con sus tres hijos 
a la casa materna en el pueblo, donde reside su madre Lita 
(Itziar Lazkano) y su tía Lourdes (Ane Gabarain), una familia 
estrechamente ligada a la cría de abejas y la producción de 
miel. Será un verano que cambiará sus vidas, la de las tres 
generaciones: la de Aitor/Lucía/Cocó, la de su comprensiva 
pero desorientada madre y la de su conservadora abuela. Tres 
generaciones enfrentándose a sus dudas y temores en relación 
con la transexualidad, con renuncias del pasado e interrogantes 
del futuro, algo que ya vimos de alguna manera en la película 
estadounidense 3 generaciones (Gaby Dellal, 2015)(10), que 
hemos comentado previamente en este artículo.

Una historia que cabe ver en versión original, para vivir ese 
bilingüismo entre el vasco y el español de sus protagonistas. 
Y por todo ello esta película entra por la puerta grande del 
buen cine, cine en español (y vasco) declinado en femenino.

Emociones y reflexiones

El trato a la transexualidad de nuestra joven protagonista 
es sutil y respetuoso. Sus preguntas, su comportamiento, su 
pelo largo, sus uñas pintadas, la comprensión de su madre, las 
advertencias de la abuela ante los dimes y diretes de la gente 
del pueblo. Se ve representado Cocó por las sirenas, y aunque la 
madre le intenta hacer ver que no hay diferencia entre chicos y 
chicas, el resto de la familia se percata de esa situación que está 
viviendo. El padre cree que le han consentido demasiado. La 
madre cree que no han sabido ver lo que pasaba. Y el final de 
20.000 especies de abeja tiene el mismo sentido y sensibilidad 
que el resto de la historia.

Porque 20.000 especies de abejas abraza la infancia trans 
con la suma de un buen guion y dirección de Estibaliz Urresola 
Solaguren y una gran interpretación coral, con el destacado 
lugar de Sofía Otero. Una película que combina con identidad 
la prosa y la poesía cinematográfica para abordar la identidad 
de género, pues como nos advierte uno de los personajes (y ya 
hemos oído más veces), “ lo que no tiene nombre, no existe”.

Y cabe indicar aquí otra reciente película española también 
declinada en femenino como esta (por su directora, guionista 
y actrices que soportan todo el peso de la historia) y con una 
temática muy similar: nos referimos a La mitad de Ana (Marta 
Nieto, 2024)(21) y que deriva del cortometraje que ella misma 
dirigió dos años antes, bajo el título de Son. Un corto y un 
largometraje que vuelve a hablar sobre la identidad de género 
en la infancia, la maternidad y el autodescubrimiento, y donde 

Prescripción 7. 20.000 especies de abejas (Estibaliz Urresola 
Solaguren, 2023).
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los personajes son Son (Noa Álvarez), una niña de 7 años que 
se siente niño, y su madre Ana (Marta Nieto). Y la película se 
convierte en un fascinante espejo de identidades: mientras Son 
busca afirmar quién es, Ana se ve forzada a descubrir quién 
ha dejado de ser. Pues su amor incondicional no se mide por 
cuánto renuncia, sino por su capacidad de transformarse junto 
a su hijo, quien está en el camino de Sonia a Son.

Colofón a las películas para entender la 
transexualidad en la infancia y adolescencia

En nuestro artículo previo hablamos del cine LGTBIQ+ 
en relación con la homosexualidad alrededor de la infancia y 
adolescencia(1). Hoy hemos indagado en otro grupo clave dentro 
de esas siglas: la transexualidad y su enfoque en esas primeras 
etapas de la vida. Un cine que en estos momentos se centra 
principalmente en la afirmación de la identidad, la importancia 
del entorno familiar y social (cruciales a través del afecto y la 
empatía) y la confusión y problemas que genera en el desarrollo 
de esa joven persona el rechazo, la burla, el acoso o la exclusión. 
Un cine para romper prejuicios, que intenta abrir ventana a 
estas realidades, buscando educar, generar empatía y reivindicar 
la necesidad de una sociedad más inclusiva y respetuosa con la 
diversidad de género desde las edades más tempranas.

El cine trans ha ayudado a sacar a la luz a una comunidad 
históricamente marginada, lo que contribuye a normalizar su 
existencia, pues el espectador puede entender mejor sus luchas, 
alegrías, miedos y esperanzas, lo que fomenta la empatía y 
derriba prejuicios. Es un cine que muestra la diversidad de 
identidades y la complejidad de la vivencia de género, cues-
tionando el binarismo. Y para ello hemos “prescrito” siete 
películas para intentar entender mejor la transexualidad en 
la infancia y adolescencia. De nuevo una tarea complicada, 
donde es posible que sean todas las que están, pero no estén 
todas las que son (siempre es así cuando hemos de elegir y esa 
elección es personal).

Y es por ello que en Cine y Pediatría hay un nutrido número 
de películas que han tenido en la transexualidad su temática 
y que cabe reseñar también. Sirvan de ejemplo los siguien-
tes títulos: Transamérica (Dunkan Tucker, 2005)(17), una 
película muy especial, controvertida, audaz, y tan hilarante 
como emotiva, una particular road movie entre Bree (Felicity 
Huffman), una mujer transexual pendiente de su cambio de 
sexo, y Toby (Kevin Zegers), el hijo adolescente al que acaba 
de encontrar; El viaje de Carla (Fernando Olmeda, 2014)(22), 
película documental sobre Carla Antonelli, política y referente 
nacional e internacional del colectivo LGTBIQ+ en España, 
en un viaje hacia la tolerancia y la resiliencia; They (Ana-
hita Ghazvinizadeh, 2018)(23), puro cine independiente que 
narra la historia de J (Rhys Fehrenbacher), joven protagonista 
de 14 años que se encuentra inmerso en una constante lucha 
interna por ubicarse a sí mismo dentro de un género, por lo 
que nos acerca al concepto de género fluido; Jake (A Kid Like 
Jake, Silas Howard, 2018)(24), la lucha de un matrimonio para 
entender cómo aceptar a su hijo de cuatro años, Jake (Leo 
James Davis), tal y como es, más allá del binario masculino y 
femenino, y que la sociedad no lo rechace; Me llamo violeta 
(David Fernández de Castro, Marc Parramon, 2019)(25), pelí-

cula documental sobre Ignacio, un niño de 6 años, que decide 
ser una niña y llamarse Violeta, y a través de su historia y la 
de sus padres (las estrellas de cine adulto, el español Nacho 
Vidal y la colombiana Franceska Jaimes), y de otras familias 
y jóvenes transgénero, conocemos la complejidad del proceso 
que afrontan y los desafíos que se encuentran; Todos hablan de 
Jamie (Everybody´s Talking About Jamie, Jonathan Butterell, 
2021)(26), adaptación cinematográfica del exitoso musical sobre 
Jamie New (Max Harwood), un adolescente de 16 años que 
sueña con convertirse en drag queen; Hacia mi nombre (Nicolo 
Bassetti, 2021)(27), película documental que es un relato coral 
donde los cuatro jóvenes trans (Leonardo, Raffaele, Nicolò y 
Andrea) comparten con la audiencia fragmentos de su vida 
en Bolonia, historias de su transición de género, experiencias 
diferentes en cada uno de ellos.

Como vemos, algunas de las películas enumeradas proceden 
de la ficción y otras son documentales. Y es que las películas 
documentales van un paso más allá, pues conllevan estos apor-
tes a un nivel más profundo y directo, al dar una dimensión de 
realidad y testimonio que el cine de ficción, aunque valioso, 
no puede replicar del todo. Los documentales, por su propia 
naturaleza, suelen dar la palabra directamente a las personas 
trans y a sus familias, donde se abordan las problemáticas 
sociales y políticas que enfrenta la comunidad trans, como 
la discriminación laboral, la violencia, la transfobia institu-
cional o las barreras legales. Un enfoque que contrasta con la 
historia del cine de ficción, donde a menudo los roles trans 
eran interpretados por actores cisgénero, perpetuando este-
reotipos. El formato documental es una herramienta educativa 
muy poderosa, pues puede ser utilizado en centros docentes o 
foros para sensibilizar y educar a la población, desmintiendo 
mitos y proporcionando información veraz sobre temas como 
las infancias trans o los procesos de transición, así como una 
gran diversidad de experiencias que pueden enriquecer la com-
prensión del público.

Ejemplos de películas documentales sobre la transexualidad 
proceden de muy diversos países. Sirvan de ejemplo las siguien-
tes películas estadounidenses: Suited (Jason Benjamin, 2016), la 
visión de la trastienda de la sastrería de Brooklyn especializada 
en confeccionar ropa para personas transgénero; La vida y 
muerte de Marsha P. Johnson (David France, 2017), alrededor 
de esta activista trans; Disclosure: Ser trans en Hollywood 
(Sam Feder, 2020), donde se examina la representación trans 
tanto en el cine como en la televisión; Man Made (T Coo-
per, 2018), centrada en el único campeonato de culturismo 
transgénero en el mundo; Haciendo la calle (Zackary Drucker, 
Kristen Lovell, 2023), la historia de prostitutas transgénero en 
un barrio de Nueva York; etc.

Pero también encontramos ejemplos en otras latitudes. Sir-
van de ejemplo la película española Vestida de azul (Antonio 
Giménez Rico, 1983), sobre seis transexuales en la España de 
los ochenta; la película portorriqueña Mala Mala (Antonio 
Santini, Dan Sickles, 2014), sobre el poder de transforma-
ción contado a través de los ojos de nueve personas trans en 
Puerto Rico; la película argentina Reina de corazones (Gui-
llermo Bergandi, 2016), la historia de diez mujeres trans que 
pertenecen a una cooperativa de teatro, quienes, por medio 
del arte, pretenden visibilizar sus luchas y realidades; las 
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películas brasileñas Laerte-se (Lygia Barbosa, Eliane Brum, 
2017), una de las viñetistas más brillantes de Brasil, quien tras 
pasar casi 60 años viviendo como hombre, decide mostrarse 
ante el mundo como mujer, e Indianara (Marcelo Barbosa, 
Aude Chevalier-Beaumel, 2019), sobre esta revolucionaria en 
defensa de las personas transgénero; las películas colombia-
nas Wërapara (Claudia Fischer, 2022), sobre mujeres trans 
indígenas en ese país, y Alma del desierto (Monica Taboada 
Tapia, 2024), sobre una mujer transgénero wayúu al final de su 
vida; las películas mexicanas Las flores de la noche (Eduardo 
Esquivel y Omar Robles, 2020), alrededor de un coreógrafo 
trans que forma comunidad con las juventudes de su localidad, 
La felicidad en la que vivo (Carlos Morales, 2020), basada 
en una mujer trans de 87 años que sueña con crear un hogar 
de ancianos para la comunidad LGBTTI+ de personas mayo-
res, y Kenya (Gisela Delgadillo, 2022), activista trans que se 
enfrentó al sistema de justicia de México tras el asesinato de 
su mejor amiga...

Y la infancia y adolescencia trans es protagonista de alguno 
de estos documentales, como los siguientes títulos: Real Boy 
(Shaleece Haas, 2016), la historia del rito de iniciación de Ben-
nett Wallace, un adolescente transgénero en búsqueda de su 
propia identidad como músico, amigo, hijo y hombre; Tran-
shood (Sharon Liese, 2020), filmado durante más de cinco 
años en la ciudad de Kansas, donde se sigue a cuatro niños 
transgénero, a partir de los 4, 9, 12 y 15 años, mientras se 
acercan o pasan por la adolescencia; o La vida soñada de 
Georgie Stone (Maya Newell, 2022), que sigue la andadura 
de niña a adolescente de esta activista por los derechos de las 
personas trans.

Bibliografía
1.	 González de Dios J. Terapia cinematográfica (17). Prescribir películas 

para entender la homosexualidad en la infancia y adolescencia. Pediatr 
Integral. 2025; 6: 472.e1-e12. Disponible en: https://doi.org/10.63149/j.
pedint.75. 

2.	 Riaño Galána I, del Río Pastoriza I, Chueca Guindulain M, Gabaldón 
Fraile S, de Montalvo Jááskeläinem F. Posicionamiento Técnico de la 
Asociación Española de Pediatría en relación con la diversidad de género 
en la infancia y la adolescencia: mirada ética y jurídica desde una 
perspectiva multidisciplinar. An Pediatr (Barc). 2018; 89: 123.e1-e6.

3.	 Guerrero-Fernández J, Azcona San Julián C, Barreiro Conde J, 
Bermúdez de la Vega JA, Carcavilla Urquía A, Castaño Gonzáleza LA, 
et al. Guía de actuación en las anomalías de la diferenciación sexual 
(ADS) / desarrollo sexual diferente (DSD). An Pediatr (Barc). 2018; 
89: 315.e1-e19.

4.	 López de Lara D, Pérez Rodríguez O, Cuellar Flores I, Pedreira 
Masa JL, Campos-Muñoz L, Cuesta Hernández M, et al. Evaluación 
psicosocial en adolescentes transgénero. An Pediatr (Barc). 2020; 93: 
41-8.

5.	 Fiorita F, Bonet de Luna C. Cambiando el relato: miradas transforma-
doras ante la diversidad de género. Rev Pediatr Aten Primaria. 2020; 
22: e121-32.

6.	 Gorrotxategi Gorrotxategi PJ. Ley Trans, liberum arbitrium. Rev Pediatr 
Aten Primaria. 2023; 25: e57-e60.

7.	 Ortiz Villalobos A. Infancia y adolescencia trans. Pediatr Integral. 
2022; 2: 113-5. Disponible en: https://www.pediatriaintegral.es/
publicacion-2022-03/infancia-y-adolescencia-trans/. 

8.	 García Soto L, Callejas Pozo JE. Atención sanitaria a personas 
transexuales en la infancia y la adolescencia. Form Act Pediatr Aten 
Prim. 2020; 13: 28-34.

9.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (511). “Boys Don’t Cry”, pero 
todos l loramos por la transfobia. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2019/10/cine-y-pediatria-511-boys-
dont-cry-pero.html.

10.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (470). “3 generaciones” llenas 
de diversidad. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2019/01/cine-y-pediatria-470-3-generaciones.html.

11.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (496). “Girl ”, cuando la 
cárcel es tu cuerpo y brotan heridas. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2019/07/cine-y-pediatria-496-girl-
cuando-la.html.

12.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (613). “Lola” y su unicornio 
por estrella. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2021/10/cine-y-pediatria-613-lola-y-su.html.

13.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (815). “Una niña” contra la 
transfobia. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2025/08/cine-y-pediatria-815-una-nina-contra-la.html.

14.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (817). “Gabi, de los 8 a los 13 
años”, años de transición hacia la aceptación. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-817-gabi-de-
los-8-los.html.

15.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (719). “20.000 especies de 
abejas”... abrazando la infancia trans. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2023/10/cine-y-pediatria-720-20000-
especies-de.html.

16.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (106). “Bil ly El l iot”, un 
alegato contra los prejuicios y tópicos. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2012/01/cine-y-pediatria-106-billy-
elliot-un.html.

17.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (354). “Transamérica”, más que 
un viaje... Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2016/10/cine-y-pediatria-354-transamerica-mas.html.

18.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (554). “Adolescentes”, el boyhood 
de los coming-of-age. Disponible en: https://www.pediatriabasadaen-
pruebas.com/2020/08/cine-y-pediatria-554-adolescentes-el.html.

19.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (814). “Mi vida en rosa”, 
el póker de los cromosomas X e Y. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2025/08/cine-y-pediatria-814-mi-vida-
en-rosa-el.html.

20.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (257). “Tomboy”, buscando la propia 
identidad sexual. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2014/12/cine-y-pediatria-257-tomboy-buscando-la.html.

21.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (804). “La mitad de Ana”, de 
Sonia a Son. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2025/06/cine-y-pediatria-804-la-mitad-de-ana-de.html.

22.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (283). “El viaje de Carla” 
hacia la resiliencia y la tolerancia. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2015/06/cine-y-pediatria-283-el-viaje-
de-carla.html.

23.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (818). “They” y el género f luido. 
Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/
cine-y-pediatria-818-they-y-el-genero.html.

24.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (508). “Jake” mate al binario mascu-
lino y femenino. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2019/10/cine-y-pediatria-508-jake-mate-al.html.

25.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (519). “Me llamo Violeta”, más 
allá del nombre de una persona trans. Disponible en: https://www.
pediatriabasadaenpruebas.com/2019/12/cine-y-pediatria-519-me-llamo-
violeta.html.

26.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (667). “Todos hablan de Jamie” y 
de su sueño drag. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenpruebas.
com/2022/10/cine-y-pediatria-667-todos-hablan-de.html.

27.	 González de Dios J. Cine y Pediatría (820). Un viaje documental trans 
“Hacia mi nombre”. Disponible en: https://www.pediatriabasadaenprue-
bas.com/2025/09/cine-y-pediatria-820-un-viaje.html.

https://doi.org/10.63149/j.pedint.75
https://doi.org/10.63149/j.pedint.75
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2022-03/infancia-y-adolescencia-trans/
https://www.pediatriaintegral.es/publicacion-2022-03/infancia-y-adolescencia-trans/
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/10/cine-y-pediatria-511-boys-dont-cry-pero.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/10/cine-y-pediatria-511-boys-dont-cry-pero.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/10/cine-y-pediatria-511-boys-dont-cry-pero.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/01/cine-y-pediatria-470-3-generaciones.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/01/cine-y-pediatria-470-3-generaciones.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/07/cine-y-pediatria-496-girl-cuando-la.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/07/cine-y-pediatria-496-girl-cuando-la.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/07/cine-y-pediatria-496-girl-cuando-la.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2021/10/cine-y-pediatria-613-lola-y-su.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2021/10/cine-y-pediatria-613-lola-y-su.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/08/cine-y-pediatria-815-una-nina-contra-la.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/08/cine-y-pediatria-815-una-nina-contra-la.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-817-gabi-de-los-8-los.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-817-gabi-de-los-8-los.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-817-gabi-de-los-8-los.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2023/10/cine-y-pediatria-720-20000-especies-de.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2023/10/cine-y-pediatria-720-20000-especies-de.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2023/10/cine-y-pediatria-720-20000-especies-de.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2012/01/cine-y-pediatria-106-billy-elliot-un.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2012/01/cine-y-pediatria-106-billy-elliot-un.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2012/01/cine-y-pediatria-106-billy-elliot-un.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2016/10/cine-y-pediatria-354-transamerica-mas.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2016/10/cine-y-pediatria-354-transamerica-mas.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2020/08/cine-y-pediatria-554-adolescentes-el.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2020/08/cine-y-pediatria-554-adolescentes-el.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/08/cine-y-pediatria-814-mi-vida-en-rosa-el.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/08/cine-y-pediatria-814-mi-vida-en-rosa-el.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/08/cine-y-pediatria-814-mi-vida-en-rosa-el.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2014/12/cine-y-pediatria-257-tomboy-buscando-la.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2014/12/cine-y-pediatria-257-tomboy-buscando-la.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/06/cine-y-pediatria-804-la-mitad-de-ana-de.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/06/cine-y-pediatria-804-la-mitad-de-ana-de.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2015/06/cine-y-pediatria-283-el-viaje-de-carla.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2015/06/cine-y-pediatria-283-el-viaje-de-carla.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2015/06/cine-y-pediatria-283-el-viaje-de-carla.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-818-they-y-el-genero.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-818-they-y-el-genero.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/10/cine-y-pediatria-508-jake-mate-al.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/10/cine-y-pediatria-508-jake-mate-al.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/12/cine-y-pediatria-519-me-llamo-violeta.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/12/cine-y-pediatria-519-me-llamo-violeta.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2019/12/cine-y-pediatria-519-me-llamo-violeta.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2022/10/cine-y-pediatria-667-todos-hablan-de.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2022/10/cine-y-pediatria-667-todos-hablan-de.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-820-un-viaje.html
https://www.pediatriabasadaenpruebas.com/2025/09/cine-y-pediatria-820-un-viaje.html


PEDIATRÍA INTEGRAL549.e1

Introducción

G regorio Marañón y Posadillo (Madrid, 19 de mayo 
de 1887-Madrid, 27 de marzo de 1960) fue uno de 
los médicos más destacados del siglo XX en España, 

junto con el que fuera uno de sus maestros, Santiago Ramón 
y Cajal (1852-1934). Fue médico, profesor, intelectual, erudito 
con una enorme, colosal actividad polifacética desde estu-
diante de medicina hasta su fallecimiento, con 72 años. Se le 
considera un hombre universal y humanista integral: médico 
internista, pionero y estabilizador de la Endocrinología en 
España, científico, académico, historiador, pensador, mora-
lista (en el sentido actual de bioeticista), escritor ensayista 
y hombre público español, comprometido con su patria(1-3). 
Perteneció a la llamada generación cultural de 1914.

En la Endocrinología general en España se pueden encon-
trar varias etapas(4):
•	 Etapa pre-endocrinológica. Desde C. Bernard y C.E. 

Brown-Sèquard y los primeros precursores clínicos y 
experimentales. El concepto de hormona es acuñado por 
Ernst Henry Starling (inglés) en 1905. Hormona, en su 
etimología, significa que “excita o promueve”. El término 
“Endocrinología” fue introducido por Nicola Pende (ita-
liano) en 1909.

•	 Eclosión europea de la Endocrinología. Primera década 
del siglo XX. En España se crea un verdadero movimiento. 

Se supera en 1922 la llamada crisis de las doctrinas endocri-
nológicas. En España se consolidan dos grandes grupos, con 
las escuelas madrileña y catalana. La guerra civil española 
supone un hiato y hasta un final para muchas investigaciones 
e investigadores. Se puede hablar de un antes y un después.

•	 Resurgimiento lento de la Endocrinología, con el momento 
del asociacionismo científico. Esto también sucede en 
la Pediatría-Puericultura, primero con la creación de la 
Asociación Española de Pediatría y la continuidad de los 
congresos nacionales; y después con el nacimiento de la 
Sociedad de Endocrinología Pediátrica y su aceptación 
social y como subespecialidad médica.

La relación de Gregorio Marañón con la Pediatría, los 
pediatras y la Endocrinología Pediátrica se trata de un tema 
poco estudiado sistemáticamente, quizá por su gran peso 
médico como endocrinólogo e internista, por su actividad 
sociosanitaria, en enfermedades infecciosas y su relación con 
la Psicología y la Historia. En este trabajo queremos realizar 
una aproximación a la relación de Marañón con la Endocri-
nología en la edad infantil de su época; no solo se trata de un 
recuerdo y un reconocimiento del legado de este médico. Este 
encuentro con la Endocrinología Infantil se sitúa antes de que 
esta comenzara su nacimiento como especialidad. Por tanto, 
en primer lugar, realizamos unas anotaciones breves sobre el 
nacimiento de la Endocrinología Infantil.

A la pregunta de un periodista de “¿cuál había sido el avance médico más 
importante?”, Marañón respondió “La silla”.

Anécdota atribuida a Gregorio Marañón

Nadie más muere que el olvidado.  Gregorio Marañón y Posadillo

“Para Lolita, mi compañera en mi vida de viajes y en el viaje de mi vida”.
Dedicatoria a su mujer, Dolores Moya. En Tiberio, 1939

Pediatras y Médicos en la Historia (11). 
Aproximación a Gregorio Marañón y Posadillo 
(1887-1960) en su relación con los precursores de 
la Endocrinología en la edad infantil en España
M. Zafra Anta*,  V.M. García Nieto**
*Servicio de Pediatría del Hospital Infantil Universitario Niño Jesús. Madrid. Miembro del Comité de Historia de la Pediatría de la AEP
**Comité de Historia de la Pediatría de la AEP. Director de Canarias Pediátrica
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Resumen del nacimiento de la  
Endocrinología Infantil como  
especialidad moderna en EE.UU.,  
Europa y España

•	 La endocrinología pediátrica en EE.UU. se desarrolló 
como una subespecialidad en la era de la investigación clí-
nica bioquímica y metabólica, liderada por John Howland, 
Edwards Park y James Gamble en Johns Hopkins; Allan 
Butler en la Universidad de Boston y en la Universidad 
de Harvard, y otros profesores y médicos, a principios del 
siglo XX(5). El padre de la subespecialidad fue Lawson 
Wilkins (1894-1963), de Baltimore, contratado para esta-
blecer una clínica endocrina en Harriet Lane Home en 
Johns Hopkins en 1935. Nathan B. Talbot (1909-1994) 
desarrolló una clínica endocrina pediátrica en el Hospital 
General de Massachusetts en 1942. Estas unidades y sus 
programas de formación durante los años 50 y 60 propor-
cionaron la gran mayoría de los endocrinólogos pediátricos 
de segunda generación en EE.UU. La Sociedad de Endo-
crinología Pediátrica Lawson Wilkins se fundó en 1971, y 
el Consejo sobre Diabetes y Juventud se creó dentro de la 
Asociación Americana de Diabetes en 1980. Si se desea 
ampliar la información, véase Fisher, 2004(5).

•	 La historia de la endocrinología pediátrica europea 
comienza en 1962, con la fundación del Paediatric Endo-
crinology Club por el profesor Andrea Prader (1919-2001), 
director del Hospital Universitario de Niños en Zúrich, 
Suiza. Aquí comenzó la actividad internacional de la 
endocrinología pediátrica europea. Posteriormente, evolu-
cionó a la Sociedad Europea de Endocrinología Pediátrica 
(ESPE). Esta iniciativa sentó las bases para el desarrollo 
de la especialidad en Europa. A partir de 1976, se plantea 
armonizar la educación y el entrenamiento a través de un 
programa europeo de formación en Endocrinología Pediá-
trica, y desde 1999 la Unión Europea de Especialidades 
Médicas reconoce la Endocrinología Pediátrica como una 
subsección de la Pediatría. Desde entonces, la especialidad 
es reconocida por diferentes países europeos(6).

•	 La Sociedad Española de Endocrinología Pediátrica 
(SEEP) nace en 1978 como Sección de Endocrinología 
Pediátrica de la Asociación Española de Pediatría (AEP). 
Fue aprobada en Asamblea en la XIV Reunión Anual 
de la AEP de La Toja, del 12 al 14 de octubre de 1978. 
La Sección fue presidida por A. Ferrández Longás, y fue 
secretario M. Pombo. El primer congreso se realizó en 
1979 en Barcelona. En 1991, en el congreso de Santander, 
pasa a denominarse Sociedad Española de Endocrinología 
Pediátrica.

Tabla I.  Aproximación a los primeros textos de Endocrinología Pediátrica

Año 
primera 
edición

Autores Título Edición

1922 Cavengt Gutiérrez S Endocrinología Infantil. 
Prólogo: Marañón G

Talleres Poligráficos, Madrid. Una 1º ed., 1922, 
se llamó “Crecimiento y secreciones” internas. 
La 2º “Endocrinología Infantil”

1949 Cañadel Vidal JM 
(endocrinólogo catalán)

Trastornos del crecimiento 
y del desarrollo sexual

Monografía. Publicaciones Médicas. Editorial José 
Janés. Barcelona, España. 230 p. 

1950 Wilkins L The diagnosis and treatment 
of Endocrine Disorders in 
Childhood and Adolescence

Charles C. Thomas, Springfield. 1ª ed. 1950, 2ª ed. 
1957... EE.UU.

1951 Erwin T Die innersektorischen 
Krankheiten des Kindes und 
ihre Behandlung

Stuttgard. Erike. 1951. Alemania. Monografía-
suplemento de Archiv für Kinderheilkunde –Archivos 
de Pediatría–. 128 p.

1952 Talbot NB, Sobel EH, 
McArthur JW, Crawford JD

Functional Endocrinology form 
Bird through Adolescence

Harvard University Press, Cambridge. 1ª publ. 1952. 
EE.UU.

1969 Hubble D Pediatric Endocrinology Blackwell Scientific. Oxford Pub. 1ª ed. 1969. EE.UU.

1969 Gardner LI Endocrine and Genetic 
Disorders of Childhood

WB Saunders. Philadelphia. 1ª ed. 1969. EE.UU.

1978 Job JC, Pierson M Endocrinologie Pédiatrique 
et Croissance

Flammarion Médicine-Science. París, 1ª ed. Francia

1981 Brook CGD Clinical Padiatric 
Endocrinology

WileyBlackell. Oxford. 1ª ed. Reino Unido

1990 Pombo Arias Endocrinología Pediátrica 1ª ed., 1990, 2ª ed. (Tratado, 1997; p. 1440). 
Díaz de Santos. Madrid. España

Elaboración propia, referencias(4,7-8).



Historia de la Medicina y la Pediatría

PEDIATRÍA INTEGRAL549.e3

Para más información, sobre las reuniones científicas, las 
Juntas Directivas, la relación con la ESPE (Sociedad Europea 
de Endocrinología Pediátrica) y con la Sociedad de Endocrino-
logía de adultos, véase referencias(4,7-9). Véase la tabla I para las 
referencias de los primeros textos de Endocrinología Pediátrica.

Aproximación a la bibliografía de los 
precursores de la Endocrinología Infantil en 
España en la primera mitad del XX

Desde las primeras décadas del siglo XX, hay un pro-
gresivo interés demostrado por los temas relacionados con 
las glándulas de secreción interna, con la Endocrinología, 
por parte de muchos pediatras. Hasta los años 60 no existirá 
una dedicación muy preferente o en exclusiva por parte de 
algunos pediatras.

Los temas son diversos: la diabetes infantil, problemas del 
crecimiento, mixedema, bocio, metabolismo de la glucosa, 
caquexia y desnutrición, y otros. Incluso, en esa época, al timo 
se le estudiaba como glándula tímica, y se le atribuía patología 
en relación con su tamaño. Podemos destacar nombres como: 
S. Cavengt Gutiérrez (1883-1969, pediatra del Hospital Niño 
Jesús), A. Jaso, R. Sainz de los Terreros Amézaga, E. Morate 
Sena y R.M. Calzada, entre otros(4).

Se puede citar que no se dio una gran participación por los 
primeros catedráticos de Pediatría, especialidad que nació en 
España a finales del XIX y principios del XX. Si bien encon-
tramos alguna actividad en los catedráticos de enfermedades 
de la infancia Andrés Martínez Vargas (1861-1948) y Patricio 
Borobio Díaz (1856-1929). Martínez Vargas fue el catedrático 
de enfermedades de la infancia en Granada y luego en Barce-
lona y mostró durante muchos años preocupación por el timo; 

Tabla II.  Publicaciones relacionadas con la Endocrinología Pediátrica (sin incluir las de Marañón G) hasta los años 60 del siglo XX 
en España

Publicaciones sobre glándulas de secreción interna en la edad pediátrica

Desde 1885 a 1936:
–	 Del Valle T. De la obesidad y su tratamiento. Bol Disp y Hosp Niños Pobres de Barcelona, 1895; V: 111-4. Y también en Gac 

Med de Granada. 1895; XIII: 25-34. Es la primera publicación que encontramos, todavía en el siglo XIX
–	 Martínez Vargas A. La glándula timo y las muertes repentinas en los niños. Gac Médica de Granada. 1899; XVII: 333-400. 

Y también en Unión Méd (Lérida). 1899; III: 158-64
–	 Borobio Díaz P. Mixedema congénito. Clin Moder Zaragoza. 1902; I: 156-66
–	 Borobio Díaz P. Mixedema congénito curado con la tiroidina. Clin Moder Zaragoza. 1904; III: 95-9
–	 Faijó S. Algunas consideraciones sobre el mixedema en la infancia, seguidas de un caso de mixedema infantil congénito. 

La Med de los Niños. 1901; II: 71-7
–	 Civat Manresa J. Un caso de diabetes en un niño de 5 años, seguido de tuberculosis pulmonar. La Med de los Niños. 1905; 

71: 344-5
–	 Moncorvo (hijo). Reseña: Un caso de tiroiditis en una criatura de dos meses. La Med de los Niños. 1907; VIII: 59-61
–	 Pila Iglesias M. Mixedema infantil tardío. La Med de los Niños. 1907; 95: 333-5
–	 González R. Diabetes sacarina en un niño de 5 años, seguida de tuberculosis pulmonar. La Med de los Niños. 1908; 106: 309‑10
–	 Ramos de Molins F. Hipertrofia congénita y degeneración quística coloidal derecha del cuerpo del tiroides; extirpación, curación. 

La Med de los Niños. 1910; XI: 113-48
–	 Macau Moncanot J. Diabetes sacarina en la infancia. La Med de los Niños. 1912; 151: 117-21. Era estudiante de la asignatura 

de Martínez Vargas
–	 Palacar y Arcante. Contribución casuística al estudio de la muerte tímica en los niños. Arch Esp Pediatr; 1918. p. 2
–	 Mozata. Patología del timo en los accidentes de la anestesia. La Especialidad Práctica; 1919. p. 2
–	 Bonilla E. Concepto actual de la función del timo. La Med Ibera; 1922. p. 181-7
–	 Jaso E. Contribución al estudio del Metabolismo de los Glúcidos en las Distrofias del Lactante. Tesis doctoral (1930) Con 

lactantes de la Inclusa (Instituto Provincial de Puericultura de Madrid). Se publicó en EE.UU. “Glycemia in cachexia of 
nurslings” (Am J Dis Child. 1932; 43: 1051-61)

Desde 1945 a 1951:
–	 Jaso E. El metabolismo de los hidratos de carbono en el lactante normal. Rev Esp Pediatr. 1945; I (3)
–	 Suárez Perdiguero M. Diagnóstico y tratamiento del hipotiroidismo en el lactante. Rev Esp Pediatr. 1945; I (5)
–	 Villar Caso J. Patología del crecimiento: Influencias nutritivas y hormonales sobre el crecimiento. Acta Pediatr. 1945
–	 Morate Sena F. Macrogenitosomía precoz. Tumor de hipófisis, hidrocefalia interna y amiostenia. Acta Pediatr Esp. 1945; III (33)
–	 Andion N. Trastornos nutritivos del lactante. El coma metabólico. Galicia Clin. 1946; XVIII (12)
–	 López Avellán JM. El crecimiento en la infancia. Gaceta Médica Esp. 1946; XX (9)
–	 De la Granja A; Correas A. El enanismo. La Casa del Médico. 1946
–	 Noguer More J. Terapéutica actual del enanismo. Med Cir de Guerra. 1946; VIII (18)
–	 Navlet Rodríguez J. Un caso de diabetes en lactante. Acta Pediatr Esp. 1947; 54
–	 Saínz de Terreros Amézaga. Un caso de diabetes sacarina infantil con malformaciones congénitas. Acta Pediat Esp. 1948; 58
–	 Oliva Gonzalvo P. Factores del crecimiento. Acta Pediatr Esp. 1948; 67
–	 Calzada RM. Macromastia y ginecomastia en la pubertad. Acta Pediatr Esp. 1949; 81
–	 Lafuente A. Diabetes Infantil. Nuestra experiencia en algunos aspectos. Boletín de IPM; 1951. p. 121-32
–	 Fernández de la Vega J. Comentarios sobre diabetes infantil. Boletín de IPM. 1951; VI: 134-6. Publicación de una mujer 

médica

Elaboración propia, referencias(4,10,11).
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entonces, se le atribuyó erróneamente patología grave por su 
tamaño. Su tesis doctoral fue sobre “Clorosis”. En la revista 
“La Medicina de los Niños”, editada por Martínez Vargas, 
en Barcelona, desde 1900 a 1936, se pueden encontrar varias 
referencias sobre Endocrinología y glándulas internas(4,10). 
P. Borobio fue catedrático en Zaragoza y publicó sobre el 
mixedema.

En la tabla II se muestran publicaciones de pediatras y 
no pediatras que mostraron este interés por las glándulas de 
secreción interna en la edad infantil antes de los años 60.

Biografía básica de Gregorio Marañón 
y Posadillo

Marañón fue un médico y autor prolífico y polifacético; por 
lo ingente de su obra, ha sido objeto de numerosos estudios 
de diverso carácter.

Hay numerosas biografías sobre Marañón(1-4,12,13). Muchas 
de ellas son hagiográficas, de cierto tono “épico”, se diría 
en la actualidad. Más objetivas son las de Laín Entralgo y 
Gómez-Santos. Espasa Calpe ha editado sus obras completas 
(1966-1977). También hay listados de sus referencias biblio-
gráficas. Se dice que Marañón lo publicaba “todo”, incluido 
conferencias con un gran propósito cultural, científico y de 
escuela médica.

Nació en el seno de una familia burguesa e ilustrada. Inició 
estudios de Medicina en el curso 1902-1903, en San Carlos, 
Madrid. Fueron sus maestros Ramón y Cajal, San Martín, 
Alonso Sañudo, Madinaveitia y Olóriz, Gómez Ocaña, 
Recasens, Criado Aguilar (primer catedrático de Medicina 
Infantil), Madinaveitia y Maestre.

Antes de finalizar sus estudios, comenzó a publicar sus pri-
meros artículos clínicos y experimentales (Revista Clínica de 
Madrid). Siendo estudiante aún, en 1909, obtuvo el Premio 
Martínez Molina, otorgado por la Real Academia de Medicina, 
Investigaciones anatómicas sobre el aparato paratiroideo del 
hombre. En 1910 obtuvo el Premio Extraordinario de licen-
ciatura; y en 1911, con su tesis doctoral, La sangre en los esta-
dos tiroideos, obtuvo el Premio Extraordinario de doctorado. 
Ya, en 1915, publicó La doctrina de las secreciones internas. 
Su significación biológica y sus aplicaciones a la Patología.

Se casó con Dolores Moya, compañera de vida, madre de 
sus 4 hijos, colaboradora administrativa y también de meca-
nografía, según reconoce Marañón.

Tras una estancia de estudios en Alemania, con los pro-
fesores Ehrlich y Embden, consigue plaza de médico de la 
Beneficencia Provincial, se vinculó al Servicio de Enferme-
dades Infecciosas del Hospital General de Madrid, y luego a 
un Servicio de Medicina General, donde instaló una consulta 
de Endocrinología. Allí realizó una ingente labor clínica y 
científica, atendiendo con enorme generosidad a sus pacientes, 
a los que, con frecuencia, ayudaba materialmente, y mejorando 
también por su cuenta el equipamiento de su Servicio. En 
1925 fundó el Instituto de Patología Médica.

En sus primeros años desarrolló investigaciones y publi-
caciones, principalmente en enfermedades infecciosas y en 
teoría de las secreciones internas. Promovió de alguna forma 
el análisis de la participación de las glándulas endocrinas o de 
secreción interna (tiroides, hipófisis, suprarrenales, genitales, 

etc.) en diferentes procesos metabólicos humanos: nutrición, 
crecimiento, sexualidad, senectud, etc. En la teoría pluri-
glandular fue pionero junto a Nicola Pende, Émile Gley y 
Ernest Henry Starling. Realizó innovadores trabajos, como 
La emoción (1920) y Contribución al estudio de la acción 
emotiva de la adrenalina (1922), uno de sus trabajos más 
citados. También su atención fue para otros importantes cam-
pos. Por ejemplo, en la década de 1910 y 1920, en la situación 
sociosanitaria de Madrid(14), así como en las enfermedades 
debidas a la pobreza, como el bocio.

Al cabo de diez años de ejercicio profesional ya gozaba de 
un amplio prestigio médico y científico nacional e interna-
cional, con el que seguiría hasta su muerte. Disfrutó de un 
extraordinario carisma, personal y social, que le acompañó 
siempre.

En el verano de 1931, Marañón fue nombrado catedrático de 
Endocrinología, en asignatura de doctorado. Era la primera vez 
que se dotaba a esa disciplina de entidad propia en la Universi-
dad española. Tuvo lugar en la Universidad Central, Madrid, 
y como asignatura del doctorado, pero supuso la consagra-
ción docente de la especialidad independizada de la Patología 
Médica. No cabe duda de que fue creada expresamente para 
Gregorio Marañón. A pesar de las reticencias que esto podía y 
puede suscitar, se puede considerar un acto de estricta justicia. 
Nadie tenía en España más méritos en Endocrinología que 
Marañón. La dotación de esta cátedra procedió directamente 
de la Presidencia de la República; el ministro de Instrucción 
Pública lo propuso al claustro el 14 de julio de 1931. Se dijo 
con ironía: “Aquella burocracia fue muy diligente”.

Además del curso de doctorado, siguió desempeñando 
su cargo en el Hospital General, al frente del Instituto de 
Patología Médica. No había sido la primera vez que se hizo 
un nombramiento de cátedra sin concurso-oposición (p. ej., 
a Echegaray, a Simarro o a Joaquín Portela).

Tuvo una implicación directa o indirecta en la vida política 
y social de la Monarquía de Alfonso XIII, la dictadura de 
Primo de Rivera, el advenimiento y los primeros años de la 
República. Tras el regreso de su exilio, mantuvo su presen-
cia social, pero sin actividad política. Es sorprendente que 
Marañón mantuviera siempre un alto ritmo de publicaciones 
endocrinológicas en revistas(4,15).

Marañón, en sus primeras décadas de actuación, fue par-
tidario de la opoterapia en general, es decir, el uso de órganos 
animales para tratamiento de enfermedades. Este es un tema 
de actual controversia que le ha supuesto críticas; sobre todo 
si se centran en el tema comercial que tuvo la opoterapia en 
el intento de “rejuvenecimiento masculino” de Carl Eduard 
Brown-Sèquard (1889). Estas críticas no tienen en cuenta la 
inexistencia de tratamiento hormonal en esa época. Desde 
finales del siglo XIX y hasta los años 30 del siglo XX, hubo 
mucha exploración empírica sobre opoterapia: tímica, para 
cretinismo, paratiroidea, ovárica, gonadal... hipofisaria, corti-
cosuprarrenal, también para gota, artritismo y otros procesos. 
Marañón en sus inicios utilizó la opoterapia; sin embargo, 
ensalza además la acción empática de la psicoterapia, y se 
muestra pragmático y prudente en las prescripciones farma-
cológicas, sin radicalismos(4).

El 12 de marzo de 1922, a los treinta y cinco años, ingresó 
como académico de número en la Real Academia de Medicina. 
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Su discurso: Estado actual de la doctrina de las secreciones 
internas. Trabajó también en temas sociosanitarios(1,4,14) como 
la mejora de las condiciones en la región extremeña de Las 
Hurdes, que sufría un abandono secular por los gobernantes. 
Una comisión médica (Marañón, Goyanes y Bardají) orga-
nizó el famoso viaje a dicha región en junio de 1922 junto a 
Alfonso XIII. Este viaje marcó su compromiso como intelec-
tual y como español con el devenir de su país (Fig. 1).

Dentro de las corrientes culturales e intelectuales de la 
época, se le enmarca en la “Generación del 14”. Era un defen-
sor de los principios liberales.

Perteneció a cinco Reales Academias: la de Medicina 
(1922), la de Historia (1934), la de la Lengua (1934), la de 
Ciencias Exactas, Físicas y Naturales (1947) y la de Bellas 
Artes de San Fernando (1953). Pocos españoles han perte-
necido a cinco Academias: Emilio Castelar. Fue nombrado 
doctor honoris causa por varias universidades internacionales, 
entre ellas la Universidad de La Sorbona (1932).

Amó la vida, el trabajo, la ciencia y a su país. Falleció en 
Madrid, el 27 de marzo de 1960. Está enterrado en la Sacra-
mental de San Justo. Madrid.

Biobibliografía de la relación de Gregorio 
Marañón con la pediatría

Marañón durante toda su vida profesional mantuvo cierta 
relación con la clínica, con investigación-publicaciones, docen-
cia y formación; incluso participó en Reuniones y Congresos 
en la Endocrinología Infantil-Juvenil y con la Pediatría aca-
démica(1,4,10,11,15). Se pueden destacar:

Años 1920 hasta 1936
•	 Prólogo del libro de Santiago Cavengt, Endocrinología y 

Pediatría. 1922. En 1922, Santiago Cavengt, médico del 
hospital Niño Jesús de Madrid, escribió el libro Endocri-
nología Infantil, prologado por Gregorio Marañón(16). 
Seguramente, constituye el primer libro escrito sobre esa 
subespecialidad pediátrica en nuestro país, e incluso uno de 
los primeros a nivel internacional(4-5). Cita a muchos autores; 
pero carece de bibliografía referenciada de forma estructu-
rada (Fig. 2). Este libro ya ha sido citado en referencia(17).

•	 El Dr. Gregorio Marañón desarrolló una ponencia “La 
obesidad infantil, con una descripción de la adiposidad 
eunucoide prepuberal”, en el III Congreso Nacional de 
Pediatría, Zaragoza, 10-1925; sección de Medicina. La 
ponencia se publicó, además de en las Actas del Congreso, 
en las revistas Archivos Españoles de Pediatría (Madrid. 
Año IX, nº 12, dic. 1925, pp. 705-724) y en Clínica y 
Laboratorio (Zaragoza, 1925). Dictaron ponencias oficia-
les el Dr. Enrique Suñer Ordóñez, catedrático de Pediatría 
de la Facultad de Medicina de Madrid (“Estado actual 
del estudio de los trastornos nutritivos del lactante”), y el 
Dr. Gregorio Marañón, como jefe del departamento de 

Figura 1. Visita sociosanitaria a las Hurdes. 1922.  
Fuente: referencia(1).

Figura 2. 
Endocrinologia 
infantil, de 
Cavengt 
S. Fuente: 
imagen propia.
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enfermedades infecciosas del Hospital General de Madrid. 
En prensa médica se refirió como propuesta unos años 
antes: “Vacunoterapia y seroterapia en patología infantil”.

	 Los autores de este artículo hemos tratado el tema de esta 
ponencia en Cuadernos de Historia de la Pediatría espa-
ñola, nº 29(12).

•	 En los años 20 se nombró a Marañón “Presidente de Honor” 
de la Academia Médico-Escolar. En 1928 se celebró un 
homenaje por ello en la Facultad de Medicina de la Univer-
sidad de Salamanca (El Tiempo, 27 marzo de 1928, portada).

•	 En 1933, pronuncia una conferencia divulgativa en Radio, 
en el Curso de Conferencias radiadas de la Asociación de 
Médicos Puericultores, “Relación de la eugenesia con la 
mortalidad infantil”.

Pronunció conferencias en Hispanoamérica en los años 30 
(Fig. 3).

Años 1940 hasta 1960
Hay que tener en cuenta que 1946 fue el año en que retomó 

su cátedra de Endocrinología, tras su vuelta a España en 1942.
•	 En 1946 (marzo), Marañón fue nombrado Socio de 

Honor de la Sociedad de Pediatría de Madrid (actual 
Sociedad de Pediatría de Madrid y Castilla La Mancha 
–SPMyCM–)(11). Ese día pronunció una conferencia en 
el Colegio de Médicos de Madrid para la Sociedad de 
Pediatría: “Enanismo e infantilismo hipofisario”.

•	 En 1952, Marañón pronunció una conferencia en el VIII 
Congreso Nacional de Pediatría (Barcelona, 19-24 de 
octubre). Su tema fue “Mi experiencia sobre los efectos 
del tratamiento en los retrasos de la talla”. Se publicaría 
en Acta Pediátrica Española.

El Boletín de la Sociedad Catalana de Pediatría A. Brossa 
Bosque(18) informa que hubo ponencias de M. Suárez Perdi-
guero, también de P. Martínez García y E. Rovíralta-Astoul, 
así como de Marañón, Bastos y Galdó.

En este congreso, Manuel Suárez Perdiguero (1907-1981), 
que estaba en su etapa de la cátedra de Santiago, hizo una 
ponencia sobre crecimiento. Tenía tres áreas: gráfica del cre-
cimiento humano, crecimiento muscular y desarrollo óseo. 
La Endocrinología Pediátrica fue una de las temáticas que 
desarrolló Suárez Perdiguero.

Marañón mantendría en esa época relación cercana con 
Suárez Perdiguero. Lamentablemente, no hemos conseguido 
una imagen de Suárez Perdiguero con Marañón.

Posteriormente, Marañón, en su libro “El crecimiento y 
sus trastornos”, Espasa, de 1953, cita varias veces a Suárez 
Perdiguero.

Suárez invitaba a conferenciantes en la formada entonces 
Sociedad Gallega de Pediatría. Concretamente, una inolvida-
ble fue la que tuvo lugar en Lugo, en la que participó, como 
conferenciante invitado, el Dr. Gregorio Marañón. No está 
publicado en las referencias de López Vega, ni en sus obras 
completas(4,15,19).

Es preciso recordar el curso de especialización sobre Nutri-
ción y Endocrinología que en abril de 1953 realizó Manuel 
Suárez Perdiguero en la Cátedra de Pediatría de Santiago 
de Compostela, en donde intervinieron Ballabriga, Cavengt, 
Martínez Díaz, Vivancos y los profesores Casas, Rodríguez, 
Candela, Oliver Pascual y Suárez, con la conferencia de clau-
sura a cargo de Gregorio Marañón.

Véase la figura 4 para la atención en consulta a un niño 
por parte de Marañón y sus colaboradores.

Bibliografía de Marañón en relación con la 
temática de Endocrinología Infantil

Marañón publicó un total de 125 libros, unos 1.800 ar-
tículos y cerca de 250 prólogos. Solo su obra médica sumó 
32 monografías y 1.056 artículos, muchos de ellos contribu-
ciones sustantivas y originales a la ciencia médica(15,20).

Se han localizado 59 temas, 76 publicaciones de Mara-
ñón y su escuela, que abordan aspectos relacionados con la 

Figura 3. Sesión en Buenos Aires. 1937. Fuente: referencia (1).

Figura 4. Atención en consulta a un niño por Marañón y sus 
colaboradores. Fuente: referencia (1).
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Tabla III.  Bibliografía de Marañón en relación con la temática de Endocrinología Infantil (I). Marañón G es autor único o coautor 
de todas ellas

Artículos-Monografías
Diabetes:
–	 Caso en Revista de sanidad militar. Lesión traumática pura de la hipófisis. Síndrome adiposo-genital y diabetes insípida. Murcia 

Médica. 1918 (caso de varón de 14 años)
–	 Nuevas orientaciones sobre la patogenia y tratamiento de la diabetes insípida. Madrid. Editorial Saturnino Calleja. 1920. p. 173 

(24 casos clínicos). Caso de un niño con una bala incrustada en la hipófisis. Monografía
–	 Bonilla E. A case of precocius and hereditary diabetes insipidus. Endocrinology. Los Ángeles, California (USA). 1925; 

10: 467‑71. También en: La Medicina Íbera (MI), Madrid. 1926
–	 Diabetes insípida en un niño de pocos meses. Comunicación a la AMQ. 1925. En: AAMQ. 1924-25; 12: 478-9
–	 Bonilla E. Un caso de diabetes insípida precoz y hereditaria. La MI, Madrid. 1926
–	 Bonilla E. Diabetes insípida. La Pediatría Esp (editada por A. Martínez Vargas). 1927
–	 Diabetes infantil. Comunicación a la RANM. En: ARANM. 1928; T. 27: 19
–	 Diabetes infantil. Conferencia en el Colegio de Médicos de Albacete y en IPM. 1930. En: REMC. 1930; 6: 510-1
–	 La claridad del cuadro diabético en los niños. GME. 1931; 54: 304
–	 Hipófisis y diabetes: con un estudio especial de la diabetes infantil y gravídica. En: Anales de Medicina Interna. Madrid; 1932; 

I: 45-67. MAR/FAC 60. 32
–	 Martínez Díaz J, Muñoz Larrabide J. Infantilismo y diabetes insípida. Sesión de IPM. 1935. En: MI. GME. 1936; 30: 1936 

Patología del tiroides:
–	 El bocio y el cretinismo. Estudio sobre la epidemiología española y la patogenia de esta enfermedad, Páez, Madrid. 1927. 

Monografía
–	 Manual de las enfermedades del tiroides, Ediciones Marín, Barcelona, 1929. 211 p. Escribe sobre mixedema infantil. 

Monografía
–	 Martínez Díaz J. Un caso de mixedema juvenil. AMCE. La MI, Madrid. 1930; T. 32: 517-8
–	 Un caso de mixedema infantil grave no tratado. Sesión del IPMGME. 1933; (Diciembre -8). MI, T 27 (2), 1933; AMCE. 1933, 

T. 36
–	 El síndrome acondroplasoide postopoterápico en mixedema infantil. Madrid; 1950. p. 7. En el Boletín del IPM. 1950. GME. 

1951
–	 Marañón G. Una forma interesante del hipertiroidismo, el hipertiroidismo de lactancia. Rev Esp Enferm Apar Dig Nutr. 1952; 

11: 96-103
–	 Gil G, Porovne H. Mixedema de origen hipofisario, por hidrocefalia, en una niña gemela. Boletín del IPM. 1954; 9: 26-31

Patología de las glándulas suprarrenales:
–	 Comas G. Infantilismo suprarrenal. Sesión del IPM. MI. 1930; AMCE. 1930; T. 33. Anales IPM; 1932. p. 40
–	 Un nuevo caso de síndrome hipercortical infantil (López Escoriaza). Sesión del IPM. En: MI; 1932. p. 259

Talla baja:
–	 Solanilla J. Sobre el enanismo hipofisario. Archivos Españoles de Pediatría. Madrid. 1921; 5: 467-75
–	 Discurso para la RANM. Actualización de secreciones internas. Incluye el tema “Enanismo”
–	 Muñoz Larrabide J. Infantilismo hipofisario con esclerodermia y retracción de la mandíbula inferior. 1935. GME. 1922; X: 

117‑8. Sesiones clínicas del Instituto de Patología Médica del Profesor Marañón (trata del infantilismo y enanismo)
–	 Marañón G. Los niños de talla corta. Arch Pediatr Urug. 1946; 17: 412-4
–	 Enanismo hipofisario y esclerodermia. Nota previa. BIPM. 1950; V: 21-22, 25-28, 39-40
–	 Mi experiencia sobre los efectos del tratamiento en los retrasos de la talla. Acta Pediatr Esp. 1952; 10: 887-95
–	 El crecimiento y sus trastornos. Espasa-Calpe. Madrid. Libro de Marañón; 1953. p. 314. Monografía/Libro
–	 Síndrome de enanismo hipofisario con esclerodermia. Curación. BIPM. 1955; X: 141
–	 Sobre el problema de las tallas bajas. BIPM. 1960; XV. Y en El Día Médico. 1960; 32: 1336-40. Último trabajo de Marañón

Nutrición, obesidad infantil, delgadez y hambre:
–	 La obesidad infantil, con una descripción de la adiposidad eunucoide prepuberal. Ponencia de la Sección de Medicina al III 

Congreso Nacional de Pediatría, Zaragoza, 1925. En: Archivos Españoles de Pediatría. Clínica y Laboratorio. Madrid. 1925; 
12: 705-24

–	 Marañón G, Muñoz Larrabide J, et al. Nueva casuística sobre el síndrome adiposo-genital con malformaciones congénitas. 
Bol IPM. 1948; 3: 201-6

–	 Los factores endocrinos del hambre infantil. Volume Jubilaire en l’honneur de Monsier Louis E.C. Dapples pour son sixante-
dixième anniversaire. Vevey-Nestlé anda Anglo-Swiss Holding Company Ltd. 1937: 281-7. MAR/FAC -60. 37. OC T IV, p. 391-5

–	 Delgadez: su patogénesis y tratamiento. Medicamenta. Madrid. 1947; 5: 261

AMCE: Archivos de Medicina, Cirugía y Especialidades;   AMI: Anales de Medicina Interna;   GME: Gaceta Médico Española; 
IPM: Instituto de Patología Médica;   MI: Medicina Íbera;   OC, T: Obras completas, Tomo;   
RANM: Real Academia Nacional de Medicina;   REMC: Revista Española de Medicina y Cirugía. Elaboración propia.   
Referencias(1,4,15), PubMed, Dialnet, Biblioteca del Colegio Oficial de Médicos de Madrid, Fundación Ortega-Marañón.
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Tabla IV.  Bibliografía de Marañón en relación con la temática de Endocrinología Infantil (II). Marañon G es autor único o coautor de todas ellas

Artículos-Monografías

Síndromes-sindromología:
–	 Endocrinopatías y anomalías congénitas. Rev Esp Enferm Aparato Digest Nutrición. Madrid. 1944; T. 3: 195-204
–	 De Castro Brezezicki P. Síndrome osteo-genito-cutáneo congénito, Boletín del IPM. Madrid. 1948; 3: 21-6. Presentan el caso de una niña
–	 Marañón G, Martínez Díaz J, Gochi Mendizábal JM. Mongolisme et macrogénitosomie. Ann Endocrinol (París). 1951; 12: 40-8
–	 El síndrome adiposo hipogenital prepuberal. Rev Medicina. Madrid. 1951; 87: 21-5
–	 Dos nuevos casos de adiposidad hipotálamo-hipofisaria con malformaciones congénitas. BIPM. 1951; VI: 21
–	 Muñoz Larrabide J. Nueva variedad del síndrome hipófiso-hipotalámico con malformaciones congénitas. BIPM. 1952; VII; 29
–	 Martínez Díaz J, Muñoz Larrabide J. Un caso de síndrome de Crouzon. BIPM. 1952; VII; 81-4 (comunicación sobre una niña)
–	 El infantilismo ovárico de Turner y su crítica. Conferencia en la AMQ de Madrid. 1955. No publicada
–	 Maillo A. Nota previa sobre el concepto del síndrome de Turner o Infantilismo ovárico. Monografía: 5 p. Boletín del IPM. Madrid. 1957; 

XII: 194-7
–	 Sobre el infantilismo ovárico y los problemas que suscita. Zaragoza: Octavio Félez, 1957. 8 p. Conferencia en la III Reunión Hispano-lusa 

de Endocrinología celebrada en Valladolid del 9 al 11 de octubre de 1957. Publicaciones de Clínica y Laboratorio. 1957; T. LXIV: 321-7
–	 Sobre el infantilismo ovárico y los problemas que suscita. Revista IBYS. Madrid: s.n. 1958. 2: 83-91
–	 El problema del infantilismo ovárico (Embriopatía múltiple con disgenesia gonadal y otras malformaciones congénitas, síndrome de 

Turner). Avances en Medicina Interna. CSIC, Madrid. 1958; 2: 419 (BM96, biblioteca MAR/AVA 60.58)

Otros:
–	 Alonso Muñoyerro JA, Un caso de acromegalia juvenil. La MI. Madrid. 1929
–	 Tejeritas F, Vidal J. Du facteur endocrinien dans la pathogenie de la nephrose lipoidique. Annales de Médecine. París 1931; T. 29: 

246‑62. Como “Sobre el factor endocrino en la patogenia de las nefrosis lipoideas”. La MI. Madrid. 1931 (resumen). Casos infantiles 
con abordaje endocrinológico

–	 Infantilismo con insuficiencia paratiroidea e hipertrofia de timo. Sesión del IPM. 1935. Boletín IPM. 1946; 1: 72. MAR/BOL 60.46
–	 El verano de los niños pobres. El Liberal. 1921. OC T IV; p. 49
–	 Muñoz Larrabide J. Infantilismo hipofisario con esclerodermia y retracción de la mandíbula inferior. Sesión del IPM. 1935. En: GME 1935
–	 ¿Ha existido la clorosis? Anales de Medicina Interna. Madrid. 1938; T. 5: 677-700. El problema de la clorosis: ¿ha desaparecido o 

no ha existido jamás? Marsiega. Madrid. 1936 (OC, III, p. 373-91). Problemas clínicos de los casos fáciles. XII. El problema de la 
clorosis. El Siglo Médico. Madrid. 1936; T. 97

–	 Relación de la eugenesia con la mortalidad infantil. Conferencia radiada. Curso de conferencias radiadas organizado por la Asociación de 
Médicos Puericultores. Madrid: Dirección General de Sanidad. 1933. Ejemplar de Galiana. Lucha contra la mortalidad infantil. Madrid. 
En: BIPM. 1950; 5: 214. MAR/BOL 60.50. GME. 1951

–	 Muñoz Larrabide J. Hipertiroidismo y lactancia. AMCE. Madrid. 1934; T. 37: 695; GME. Madrid. 1934; 94: 606-7
–	 Martínez Díaz J. Gigantismo parcial (Macrosomía Parcial). Boletín IPM. 1946; 1: 52-3 (Hospital General de Madrid). Caso de un niño 

con hipertrofia de todo el lado derecho de la cara
–	 López Herc A, Merchán González M. Caso atípico de osteocondrodistrofia deformante (enfermedad de Morquio). Boletín del IPM. 

Madrid. 1948; 3: 182 (Caso de un niño)
–	 Influencia de las secreciones internas sobre los trastornos psíquicos del niño. Práctica Médica. 1951; OC T IV; p. 815-8
–	 Álvarez Coca M, Tellechea J. Sobre un caso de síndrome de Albright (displasia fibrosa poliostótica). Rev íbérica Endocrinol. 1955; II: 

809‑18. Presentan la historia clínica de una niña
–	 Concepto actual de la pubertad. Folia Clínica Internacional. Barcelona. 1955; V (7)
–	 Fierro Benítez F. Sobre el falso concepto del desarrollo genital infantil y sus consecuencias. Madrid: Monografía. 1956. En: BIPM. 

1956; 11: 111-5. MAR/BOL 60.56
–	 Álvarez Cascos J. Die gutartige jugendliche acantosis nigricans, ihr zusammenhang mit den angeborenen missbildungen Acta Derm-

Venereol. Stockholm. 1957; 37: 249-58; La acanthosis nigricans juvenil benigna y sus relaciones con las malformaciones congénitas. 
Revista Ibérica de Endocrinología. Barcelona. 1958; T. V. Boletín del IPM. Madrid. 1958; 13: 301-7; GME. Madrid. 1959

Prólogos de libros-monografías pediátricas:
–	 Cavengt S. Crecimiento y secreciones internas. Prólogo: “El niño enfermo”. 1922, Madrid: Ruiz Hermanos. OC T I; p 15.  

En la 2º edición, el nombre del texto de Cavengt es Endocrinología Infantil
–	 Fernández de la Vega J. La herencia fisiopatológica en la especie humana. Conferencias pronunciadas en la Cátedra del Prof. Marañón, 

de Madrid, Curso 1934-35. Jimena Fernández de la Vega fue de las primeras mujeres estudiantes de Medicina en Galicia, con 
dedicación a la Fisiología y Genética; discípula de Novoa Santos. Prólogo de Gregorio Marañón. Madrid. Espasa‑Calpe; 1935. 109 p.

–	 Jiménez Quesada R. El niño, crianza y educación. Prólogo: En las primeras páginas. Barcelona: Juventud; 1948. 222 p. OC TI; p. 759-60

Crítica de libros:
–	 (Crítica de libros): Alves García J. O bloco hipotálamo-hipofisario na genese das encefalopatias infantiles. Río de Janeiro. En: Boletín 

del IPM 1946; 1 (11) (OC, IV, p. 1127)
–	 (Crítica de libros): Kleinschmidt H (dir.). Tratado de las enfermedades de los niños. Madrid-Barcelona. En: Boletín del IPM. 1952; IX 

(12). Madrid. 1954 (OC, IV, p. 1153)
–	 (Crítica de libros): Young FG. Hipófisis y diabetes. Crecimiento y diabetes (dos conferencias). Madrid. 1955. BIPM. 1956; XI (2)

AMCE: Archivos de Medicina, Cirugía y Especialidades;   AMI: Anales de Medicina Interna;   GME: Gaceta Médico Española;  
IPM: Instituto de Patología Médica;   MI: Medicina Íbera;   OC, T: Obras completas, Tomo;   RANM: Real Academia Nacional de Medicina;   
REMC: Revista Española de Medicina y Cirugía.   Elaboración propia. Referencias(1,4,15), PubMed, Dialnet, Biblioteca del Colegio Oficial 
de Médicos de Madrid, Fundación Ortega-Marañón.



Historia de la Medicina y la Pediatría

PEDIATRÍA INTEGRAL549.e9

Endocrinología en la edad pediátrica. 
Estas publicaciones aparecieron en 
diversas revistas nacionales e interna-
cionales, pediátricas y generales; pero, 
sobre todo, en la Medicina Ibera y, a 
partir de 1946, en el Boletín del Ins-
tituto de Patología Médica. Hay que 
tener en cuenta que, en aquella época, 
había costumbre de publicar un mismo 
trabajo, o con leves modificaciones, en 
distintas revistas(1,15). La mayoría son 
de autoría única de Marañón; en 23 
artículos hay firmas de colaboradores. 
Se revisan en las tablas III y IV.

Artículos o ponencias publicadas
La temática es:

•	 Diabetes. 11 temas, 3 con otros autores, 16 publicaciones. 
Una es en inglés, EE.UU.

•	 Todas menos dos son de diabetes insípida. Una es en “La 
Pediatría Española”, la revista pediátrica pionera de Andrés 
Martínez Vargas.

•	 Patología del tiroides. 7 temas, 2 con otros autores y 
10 publicaciones.

•	 Patología de las glándulas suprarrenales. 2 temas, 2 con 
otros autores y 4 publicaciones.

•	 Talla baja. 9 temas, 2 con otros autores y 9 publicaciones.
•	 Discurso para la Real Academia Nacional de Medicina: 

“Actualización de secreciones internas”. 1922. Incluye el 
tema “Enanismo”. En ese año, Marañón afirma que la 
patología del crecimiento tendría que convertirse en una 
rama de la patología hipofisaria (acromegalia, gigantismo, 
enanismo, retrasos del crecimiento, infantilismo y acon-
droplasias, etc.).

	 Precisamente “Sobre el problema de las tallas bajas”. En 
1960 encontramos el último trabajo de Marañón escrito 
antes de su muerte: Boletín del Instituto de Patología 
Médica y en el Día Médico; fue recibido el 14 de marzo 
de 1960.

•	 Nutrición-obesidad y delgadez. 4 temas, 1 con otros autores 
y 7 publicaciones. Una anglosuiza.

•	 Síndromes/sindromología. 11 temas, 4 con otros autores 
y 14 publicaciones. Una en Francia.

•	 Otros temas. 16 temas, 9 con otros autores y 17 publi-
caciones. Una en Francia, otra en Suecia. Una de prensa 
divulgativa histórica. Una conferencia radiada (año 1933).

	 La clorosis fue una entidad patológica de diagnóstico común 
y aparentemente de alta incidencia durante el siglo XIX, 
documentada desde el siglo XVII y casi exclusiva de ado-
lescentes de sexo femenino. En el diccionario de la Real 

Academia Nacional de Medicina se cita como la hemopatía 
más frecuente en el siglo XIX. En 1936, Gregorio Marañón 
y Posadillo, uno de los médicos de más prestigio en España 
en el siglo XX, citaba que el problema de la clorosis “ha 
desaparecido” y puso en duda si existió realmente(21).

•	 Prólogos de libros pediátricos. Marañón fue prolífico en 
prólogos. Se localizan 3 libros. Destaca en el libro pio-
nero de “Endocrinología Infantil” de Santiago Cavengt 
Gutiérrez. Sin olvidar mencionar a prólogos en textos-
monografías de Jimena Fernández de la Vega (1935) o 
Rafaela Jiménez Quesada (1948).

El bocio y el cretinismo. Mucho más que anécdota
Reflejamos aquí una muestra de la facilidad de escritura 

e investigación que la prensa y la opinión pública atribuían 
a Marañón, sin tener en cuenta la dedicación enorme que se 
necesita. Jose María López Avellán escribe en la “Gaceta 
Literaria”, 15-5-1928. Además, subraya el estilo cultural e 
histórico que Marañón daba al ejercicio de la Medicina: “El 
Dr. Marañón tiene un mapa de España en su clínica, con 
cruces que señalan los centros de bocio y cretinismo, y tiene 
marcados los que están activos. Además, en su Clínica del 
Hospital General hay varias reproducciones fotográficas. De 
cuadros célebres. Reproducciones de obras de Velázquez; así 
«El Niño de Vallecas» y «El Bobo de Coria». Pues bien, con 
estas dos cosas, nos ha hecho un libro. Un ensayo. Que se 
llama «El Bocio y el Cretinismo»” (Fig. 5).

Epílogo
Fue una de las personalidades españolas de más prestigio, 

más respetadas y queridas de su tiempo. En Madrid, su entie-
rro tuvo uno de los más multitudinarios acompañamientos 
que se recuerdan.

Figura 5. “El niño de Vallecas” y 
“Calabacillas”. Fuente: imágenes de 
Velázquez de distribución pública en 

Wikipedia.
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Seleccionamos dos escenas narrativas, escritas por Mara-
ñón, en este epílogo:
•	 “Cuando mi generación empezó a trabajar, con un sentido 

moderno, en la clínica y en la investigación aplicada a la 
clínica, estábamos en la situación de Robinson Crusoe, que 
tuvo que ser albañil, cazador, cocinero, maestro y público 
de sí mismo...  El significado real del progreso que los 
estudios endocrinológicos han aportado a la Medicina no 
está en la enorme cantidad de síntomas y síndromes nue-
vos...  ni siquiera en la eficacia incomparable de muchas 
opoterapias... sino en el descubrimiento de las hormonas 
y su papel excitador, inhibidor, regulador de la totalidad 
de los grandes procesos vitales...” Gregorio Marañón y 
Posadillo. 1935.

•	 A la pregunta de un periodista de “¿cuál había sido el avance 
médico más importante?”, Marañón respondió “La silla”. 
Anécdota atribuida a Gregorio Marañón. 

	 Con esta respuesta se hace referencia a la importancia de 
escuchar al paciente, dedicarle tiempo, y simboliza la empa-
tía y la humanización de la medicina.
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Resumen del 39 Congreso Nacional de 
la SEPEAP y IV Congreso Internacional 
Hispano-Luso de Pediatría Extrahospitalaria, 
celebrado en Sevilla del 16 al 18 de octubre

Una vez finalizado el 39 Congreso Nacio-
nal de la SEPEAP en Sevilla y IV Congreso 
Internacional Hispano-Luso de Pediatría 
Extrahospitalaria, como presidente del 
Comité Organizador, creo que es necesario 
reflexionar, repasar lo que ha significado este 
evento, hacer un pequeño balance y compar-
tir las sensaciones que nos llevamos a casa.

Teníamos claro que el Congreso Nacio-
nal de la SEPEAP es una reunión cuyo 
principal fin es ofrecer a nuestros socios 
formación en todos aquellos aspectos de la 
especialidad que desarrollamos en nuestro 
trabajo diario. Tanto para pediatras con-
solidados como para los que están empe-
zando su formación MIR de Pediatría; en 
esta ocasión, lo ampliamos a la Enfermería 
pediátrica y a todos los profesionales que, 
de una u otra forma, tengan relación con la 
salud infantojuvenil. Y no solo de España, 
sino también de nuestro vecino portugués.

El modelo de congreso se ha planteado 
igual que el de los más recientes, primando 
que los asistentes puedan asistir al mayor 
número de sesiones y evitando solapar 
contenidos importantes. En esta labor, hay 
que reconocer el difícil trabajo de la Dra. 
Mamen Sánchez Jiménez y Javier Pelle-
grini Belinchón, que han hecho de enlace 
entre la Junta Directiva y los organizadores 
locales. El congreso ha contado con dos 
cursos precongreso (de vacunas y sueño), 

tres seminarios, tres mesas redondas, dos 
mesas de actualización, una mesa interna-
cional por compañeros portugueses, cuatro 
sesiones de casos clínicos interactivos, tres 
campeonatos de RCP por parejas, tres semi-
narios, una conferencia extraordinaria, diez 
talleres –a los que se suman dos talleres de 
4 horas: el de ecografía pulmonar y el taller 
de simulación, clásico en nuestros congre-
sos–, siete simposios patrocinados por la 
industria, cuatro encuentros con el experto 
y una presentación de libro. A todo ello hay 
que sumar, además, las sesiones de defensa 
de pósteres y comunicaciones orales, hasta 
un total de 670.

Esto último ha sido posible al comprobar, 
en primer lugar, el altísimo número de comu-
nicaciones recibidas (hemos batido récord 
de comunicaciones con 670), superando con 
mucho lo visto en todas las ediciones anterio-
res. Este esfuerzo se ha visto recompensado 
en los premios otorgados en el acto de clau-
sura, donde se entregaron también los pre-
mios de investigación de la Fundación Prandi, 
que aparecen detallados al final del texto.

Algo parecido sucedió con el número de 
congresistas, que finalmente alcanzó los 
1.606 asistentes. Con esas cifras, la pre-
ocupación principal era estar a la altura de 
las expectativas generadas. Para ello con-
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tamos con más de 100 ponentes (incluidos 
los moderadores), de reconocido prestigio, y 
quiero expresar aquí mi agradecimiento para 
todos ellos, que además han participado en 
él de forma desinteresada.

Todas las actividades formativas rea-
lizadas han tenido una gran acogida, con 
un lleno casi absoluto de las salas, tanto 
en las sesiones plenarias (Fig. 1) como en 
los simposios patrocinados por la industria 
(Fig. 2), y todo ello a pesar del escaso apoyo 
institucional recibido. Creo que esto último 
se debió en gran medida a la crisis política 
ocurrida pocos días antes de la celebración 
de nuestro congreso.

En el campo de las críticas, destaca el 
número de sesiones simultáneas. Cuando 
estas son de calidad, se produce una sensa-
ción de frustración; sin embargo, es inevita-
ble y necesario para aumentar la oferta, dar 
cabida a tantos asistentes y llegar a todo tipo 
de congresistas.

La SEPEAP ha tenido desde hace años 
una importante política de acogimiento a 
los MIR de Pediatría, y en los últimos con-
gresos se ha otorgado un número creciente 
de becas de asistencia que cubren tanto los 
actos científicos como sociales. Pensando 
en ellos y en los pediatras más jóvenes, se 
han realizado numerosos talleres de lo más 
variado, con un planteamiento eminente-
mente práctico y con varias oportunidades 
para realizarlos. Fueron tan atractivos que 
muchos se llenaron a las pocas horas de 
abrirse el plazo de inscripción, como ocurrió 
con el Escape Room y el taller de ecografía 
pediátrica (novedosos en nuestros últimos 
congresos), así como el clásico de simu-
lación avanzada (Fig. 3). Las reservas de 
plazas se completaron en los dos plazos de 
inscripción y, un mes antes de inaugurarse 

el congreso, todos los talleres ya estaban lle-
nos al 100 %. Por ello, tuvimos que solicitar 
a los ponentes un esfuerzo para ampliar el 
aforo a los mismos. Está claro que hay que 
seguir promoviendo esta actividad, puesto 
que es muy solicitada por los pediatras. 
También hemos contado con un Campeonato 
de RCP Básica Pediátrica (Fig. 4).

La asistencia a toda esta oferta formativa 
ha sido realmente un éxito: con casi todas 
las salas llenas de participantes, representó 
una enorme satisfacción para los organi-
zadores. Hemos intentado diseñar un 

programa acorde con los nuevos tiempos 
del siglo XXI, organizando un encuentro 
con el experto sobre inteligencia artificial 
práctica para pediatras de Atención Prima-
ria y cubriendo una demanda creciente en 
nuestras consultas mediante dos mesas 
redondas sobre problemas frecuentes en los 
adolescentes (la sexualidad y los problemas 
de la imagen y afecciones dermatológicas). 
Sin olvidar la problemática psicosocial, se 
organizaron una mesa redonda sobre nue-
vos retos en pediatría social y un encuentro 
con el experto sobre los nuevos modelos 
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educativos y la detección temprana de adicciones, protagonizado 
por el educador parental Pedro García Aguado.

No quiero terminar estas apresuradas palabras sin expresar 
públicamente mi agradecimiento a cuantos han contribuido, de 
forma desinteresada, a la consecución de este proyecto, dar las 
GRACIAS (con mayúsculas) a la Industria Farmacéutica, de Cos-
mética, Dietética y de Productos Infantiles que confiaron en este 
proyecto y que, con su patrocinio (Fig. 5), hacen posible que este 
tipo de encuentros puedan realizarse. Y, por supuesto, a la Secre-
taría Técnica de Pacífico, con la Srta. Cristina Martín a la cabeza, 
por su trabajo y su disponibilidad en todo momento. Al expresar 

mi agradecimiento, asumo también la responsabilidad de todos 
los errores, por acción u omisión, que se hayan podido producir.

Quiero agradecer a la Junta Directiva de la SEPEAP por la con-
fianza depositada en mí para organizar este evento, a los miembros 
del Comité Organizador y Científico por su colaboración, y a la 
Dirección de la Revista Pediatría Integral por ofrecerme esta posi-
bilidad de dirigirme a ustedes.

Espero veros en Madrid el año que viene.

Cristóbal Coronel Rodríguez
Presidente del Comité Organizador

El evento empezó con la entrega del reconocimiento como socio 
de honor al Dr. Federico Argüelles Martín y al Dr. Francisco Javier 
López Ávila.

Premio Dr. González-Meneses a la mejor 
comunicación presentada por un Médico 
Interno Residente de Pediatría

Estudio descriptivo nacional sobre el retraso diagnós-
tico de la epilepsia en el síndrome de Phelan-Mcdermid

Autores: Pablo Chicano Cazaña, José Ramón Fernández Fruc-
tuoso, Carlos González Bermúdez, Carmen Martínez Fernández, 
Estefanía Cremades Sánchez, Ana Moreno Méndez, Miriam Navarro 
Gómez y Mireya Fernández Pérez.

Hospital General Universitario Santa Lucía, Cartagena.

Premio a las mejores comunicaciones 
orales presentadas durante el Congreso
Primer premio

Análisis de la percepción infantil en las visitas pediátri-
cas y efectos de una intervención de educación emocional 
para su mejora

Autoras: Anna Estapé Fiol y Ruth Ortín.  Máster de educación 
emocional para el bienestar de la Universidad de Barcelona.

Accésit
La pandemia por COVID-19 y cambios en el peso de los 

niños a corto y medio plazo
Autores: Luis Gargallo García, Pilar Moraleda Velasco, Javier 

Gargallo Vaamonde, María Sierra Antona García, Ana Rosa Martínez 
Gómez, Carolina Arroyo Herrera, Vicente Ramírez Piedrabuena, José 
Ángel Cerro Guzmán y Teresa Nieto Guerrero.

Centro de Salud de Manzanares II-Membrilla, Ciudad Real; CS 
Almagro, Ciudad Real; Hospital Universitario Ciudad Real; Hospital 
Virgen de Altagracia, Manzanares, Cartagena.

Premio a los mejores pósteres presentados 
durante el Congreso patrocinados por la 
Fundación Prandi
Primer premio

Indicación de gastrostomía más allá de la alimentación
Autoras: María de las Nieves Cidoncha, Silvia Borrero Girón y 

Lorena Estepa Pedregosa.  Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz.

Segundo premio
Lo que esconde una mancha azulada
Autores: Ainhoa Torres del Nuevo, Raquel Díaz Merchán, 

Roberto Carlos Raynero Mellado, Paola-Isabel Alonso Navas, 
Giorgia Lippo, Tamara Beneitez García, María Cañaveras Anegas 
y María del Pilar Conejo Álvarez.

Hospital Universitario de Toledo.

Primer accésit
Dolor de espalda en una niña de 10 años: claves para 

sospechar patología grave en Atención Primaria
Autoras: Elena Ramiro López, María Constanza Giaccagli, Nerea 

Aldabe González, Lorena Fernández Iglesias y Nerea Salmón Rodríguez.
Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

Segundo accésit
Fatigabilidad muscular con elevación de creatina fos-

foquinasa y transaminasas en una escolar de 11 años
Autoras: Manuela Núñez Cepeda, Yolanda López Becerra y 

Beatriz Rodríguez León.
Centro de Salud Virgen de Setefilla, Lora del Río, Sevilla.

Premio a la mejor comunicación 
en Enfermería Pediátrica del Consejo 
Andaluz de Enfermería (CAE)

Práctica enfermera en pruebas de función pulmonar: 
experiencia con espirometrías forzadas en niños en Aten-
ción Primaria

Autoras: María del Carmen Santafé Méndez, Gemma Giner Gil, 
Sarai Mariñach, María García Fernández, Elisabet Gimeno, Nuria 
Ros, Isabel Gascón, Lorena Sánchez, María Barjuan y María San-
diumenge.

ETAP La Marina-La Magòria, Barcelona; Hospital Sant Joan de 
Déu, Esplugues de Llobregat.

Premio del Ilustre Colegio Oficial de 
Enfermería de Sevilla a la segunda 
mejor comunicación presentada por 
un enfermero o EIR de enfermería

Enfermería al frente del MASLD: Diagnóstico precoz y 
seguimiento personalizado en la Atención Primaria

Autores: Emi Ruiz Mariscal, Jordi Fernández Blanco, Susana 
Domínguez Rovira, Noelia Rodríguez Bailón, Marc Perales Cañardo, 

En la Asamblea General de Socios, se entregaron los premios honoríficos 
de la SEPEAP del 39 Congreso en Sevilla
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La talla baja afecta entre el 2,9 % y el 11,3 % de la pobla-
ción pediátrica mundial y constituye un motivo frecuente 
de consulta en Endocrinología infantil. Aunque los facto-
res genéticos y hormonales suelen ser los más explorados, 
en muchos casos existen causas multifactoriales donde los 
problemas digestivos pueden tener un papel relevante. En 
la literatura, la atención se ha centrado principalmente en 
enfermedades gastrointestinales orgánicas, quedando en un 
segundo plano los trastornos gastrointestinales funcionales 
(TGIF), que afectan de forma significativa a la población 
pediátrica general.

En este estudio prospectivo se incluyeron 103 niños con 
talla baja sin tratamiento previo, atendidos de forma con-
secutiva en un hospital terciario entre noviembre de 2020 y 
junio de 2021, y entre marzo y abril de 2023. Los pacien-
tes completaron un cuestionario basado en los criterios de 
Roma IV pediátricos para TGIF, y se recogieron datos demo-
gráficos, antropométricos y analíticos. Los participantes se 
clasificaron en función de la presencia o ausencia de TGIF, 
y se analizaron las diferencias en velocidad de crecimiento y 
otras variables clínicas.

Los resultados mostraron que 50 de los 103 niños (48,5 %) 
presentaban algún TGIF, una prevalencia muy superior a la 
descrita en población pediátrica general. Los diagnósticos 

más frecuentes fueron dispepsia funcional (31,1 %) y estre-
ñimiento funcional (21,4 %), mientras que el síndrome de 
intestino irritable fue poco común (1,0 %). Los niños con 
TGIF tuvieron una velocidad de crecimiento significativa-
mente menor que aquellos sin TGIF (p = 0,001). El análisis 
multivariable confirmó que la presencia de TGIF se asociaba 
de forma independiente con menor velocidad de crecimiento 
(β = −0,97; p = 0,020), incluso tras ajustar por posibles factores 
de confusión.

Los autores concluyen que los TGIF son muy preva-
lentes en niños con talla baja y representan un factor clí-
nico a menudo infradiagnosticado que puede contribuir al 
enlentecimiento del crecimiento. Estos hallazgos apoyan la 
necesidad de incorporar la valoración de síntomas gastroin-
testinales funcionales en la evaluación sistemática de la talla 
baja, especialmente en pacientes con dispepsia o estreñimiento 
funcional. El estudio subraya la importancia de un abordaje 
multidisciplinar, en el que pediatras, endocrinólogos y gas-
troenterólogos trabajen de manera conjunta para optimizar 
la atención de estos pacientes y mejorar sus trayectorias de 
crecimiento.

Grupo de trabajo de Actualizaciones
Bibliográficas de la SEPEAP

Actualización bibliográfica
Alta prevalencia de trastornos gastrointestinales funcionales en niños con talla baja y su asociación 
con menor velocidad de crecimiento

Bai X, Guo X, Zhou Z, Liu S, He Y, Yang H, et al. Functional gastrointestinal disorders are highly prevalent in children with short stature 
and linked to reduced growth velocity. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2025. Disponible en: https://doi.org/10.1002/jpn3.70203. 

https://doi.org/10.1002/jpn3.70203
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Visita nuestra web
Director: Dr. J. López Ávila

www.sepeap.org
A través de nuestra Web puedes encontrar:

•	 Información de la Agencia Oficial del Medicamento.
•	 Criterios del Ministerio de Sanidad y Consumo 

sobre la valoración de méritos para la fase  
de selección de Facultativos Especialistas de Área.

•	 Puedes bajar los CD-ROM de los Congresos 
Nacionales de la SEPEAP.

•	 Puedes acceder a los resúmenes de los últimos 
números de Pediatría Integral.

•	 También puedes acceder a los números anteriores 
completos de Pediatría Integral.

•	 Información sobre Congresos.
•	 Informe sobre Premios y Becas.
•	 Puedes solicitar tu nombre de usuario para acceder 

a toda la información que te ofrecemos.
•	 Ofertas de trabajo.
•	 Carpeta profesional.
•	 A través de nuestra Web tienes un amplio campo 

de conexiones.

Nuestra web:  www.sepeap.org  ¡Te espera!

CALENDARIO SALIDA NÚMEROS PEDIATRÍA 
INTEGRAL - Curso VIII (2025-2029)

Volumen XXIX - 2025

NÚMERO TEMA FECHA  
SALIDA Nº

FECHA FINAL test 
acreditación online

1 �enero-
febrero

Hepatología 28 febrero 30 junio 2025

2 marzo Nutrición I 30 marzo 30 julio 2025

3 abril-mayo Nutrición II 30 mayo 30 �septiembre 
2025 

4 junio Endocrinología  
I

30 junio 30 octubre 2025

5 �julio-
agosto

Endocrinología  
II

30 agosto 30 diciembre 2025

6 septiembre Neurología I 30 septiembre 30 enero 2026

7 �octubre-
noviembre

Neurología II 30 noviembre 30 marzo 2026

8 diciembre Vacunas 30 diciembre 30 abril 2026

Temas del próximo número

Volumen XXIX - 2025 - Número 8

“Vacunas”

1.	 Calendario vacunal para toda la vida.  
Niño no vacunado y mal vacunado 

2.	 Vacunas antineumocócicas 

3.	 Vacunas antimeningocócicas 

4.	 Infección y prevención del virus del papiloma 
humano (VPH) 

5.	 Vacunación antigripal 

6.	 Vacunación de la infancia en movimiento: 
migrantes, viajeros y adoptados 

7.	 Vacunación en la embarazada 

8.	 Prevención del virus respiratorio sincitial (VRS) 

Los Cuestionarios de Acreditación de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:  www.sepeap.org 
y  www.pediatriaintegral.es. 
Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.

http://www.sepeap.org
http://www.sepeap.org
http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es
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